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Síndrome nefrótico idiopático: 

aporte de una nueva dasificación 

Por ' • • o",." 
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'NIFK>DUCC!ON 

El s ind lorne nelróticO idiop"icO (SNI) 
. s una enfermedad lund~ ",ent.fmente 
de la ,nl.neie. que u OOser~ad. con 
. , ... ~, f,e<:~ llCia en niftos ",'flOtes de 
• ." • • • "101." 

( n c .... ntO a ... origen. no H encuen· 
"an antecedentes o enfermedldel sub­
""".n.et." · ,. 

. (o"<leli.,. "" , 11<_ .n _L."r. dol 
" ... ,.", "di","'" <10<.",. ··P ..... o ..... 'h ... .. 
'0.9'" 

.. "0"_ "" _""" "'" "o.~".1 1>e6I" 
''' '0 oIoc: .. ,. -_o 110",1 ..... ,OO-!IO ••• 

.•. ..,6oIota do' "o..,I,eI ....,.."'00 _on­
,~ ""d,. IIonh .... 000-... -. 

El diagnóstlce requiere la valoración 
clin ica y humoral. pero es el estudio 
hiS tOp.,ológlco el que nos ofrece nO 
sólo el dl.gnóstlCo s ino el pronóstico 
en estos p,clente •. En los ultimo •• ~o • . 
la introducción d, l. inmunofluoretcen . 
eia y e l mlcroseopio el...otl"ÓniCO .por· 
tan elato. con rel&Ción a l. e tiopatooe· 
nla. los q .... o;(Inlf ibtllrán a un conocl· 
miento mio. completo de la enTidad . 

P.r. el estudio de lu enfermed.du 
glomeru l. res (glomerulopat ias) han ,ur· 
gido dile'en". clnlflcacioou. El em. 
pleo de l. bioP8i~ renal percutánea y 
el estudio al m icroscopio de lu muel' 
Iras OO""ld .. hin permi tido clulfic.r 
estas glomeru lopatí .. en t6rmi ...... hit­
topatológl<;o,." 



En este estudio hemos empleado la 
cla$ilicación propuesta por la doctora 
Renee Htlbjb (cuadro (j. destacada fiqu­
ra internacional en el estudio de las 
nefropatías y presentada en el Congreso 
InternaCiona l de Pediatría, basada en 
eSlUdlos hl.topatol6glco. del riMn,"" 

Haciendo una sinlesis de los datos 
que puede aportarnos la biopsia renal. 
ugún se trate de lesiones glomerulares 
mínimas. focales o difusas, señalamos 
lo sigUiente; 

(esjones g/omeru/ares minlmas: se 
caraCterizan por la exi$lencla de glomé­
rulos normale. O muy ligeramente m& 

dificados y que al microscopio de luz 
se observan .in alteraciones. Sin em· 
bargo. al microscopio electrónico puede 
observarse como única alteración la 
lusión de 10$ pies de los podocitos (fi­
gura 1). 

(e.joMs g/omerulefes foca/H: al 
microscopio de luz $8 observan glomé· 
rulos normales y zonas que presentan 

glomérulos COn prOliferación celular 
segmentarla (fIgura 2). y en otros ca­
sos esclerosis segmentaria O global 
Higura 2-a) . 

Lesiones g/omeru/eres di/usas: se ca­
racterizan porque tndos Ins glomérulos 
observados al miCroscopio de luz están 
dañados. en unos casos con prolifera' 
ción de células mesang ia les y en otros 
.• in ella (figuras 3 y 3-8). 

En e l tratamiento del SNI la medica· 
clón más utilizada es la terapéutica es­
\eroidea iniciaL" " Cuando el trata­
miento antes señalado resulta Ineficaz. 
ya sea porque no Se obtienen remlslo· 
~es, porque las mismas son de muy 
~orta duración o porque aparecen mani· 
¡esMcl,,,,es de to"lcidad debido al uso 
de estaS drogas. se emplun (os Inmu_ 
nosupresores. y es la clcloloslamlda la 
de mayor uso, pues los resultados ob­
tenidos con eHa sOn los de mejores 
pronósticos" " 

CUADRO j 

" 

C("SIFICACIQN l>f (AS N'EFRO~ATI"S C:(QM,nU(AnES 

011 ... RENH ""018 

t, Mlnlmas: 

- síndrome nelrótico idiop;i!'::O CO~ hematuria o sin ella 

- protelnurla perm~nenle aialada 
- síndrome "Protei~uria·HemalU,ia" 

- hematuria aislada o macr"""óplc~ rec idlva~le 

2 . Focales: 

- glomerulone/ritis segmentaria y focal 

- esclernsis glomerular focal 

3, Difusas: 

- glomerulonefritis membrano," o extramembranosa (no prollleratlva) 

- glomedulonefrltls prollferatlvJ 

• m···"9'·t 
• .oda Y .x ... ..,.ptl.r 
• m.,..,b,._,olif ....... 

'" 'N'OO· ..... OO, ,.,. 



F¡~<a .. le, "ó/1 "';"""", ., .. a ... ,,,,,4,,,ka. on l • ....... 06 • .",. clllnd", ,.~ 
_.!lWIdo (lO' "" g/otIoé",¡O """ "O m ..... ,. ~,.,~_. ~ m.,,,,,«>p/<> d e ¡"t. 

MAT(RIAl V M(lOOO 

Se ,,"udlan SO pacientes ingresados 
en el ho,poIlal pedi6trico docente ··Pe· 
d<o IIo<r'8 A.torga·· en el periodo de 
~lemllO ~omprend ldo entre enero de 
1970 y junio de 1975. 

En 1, seleccIón de ..... eslr, C .. .,i511· 
ca se tUllieron en c.,enl~ clerlos reQUi· 
,i105 minlmos. tales como: 

a) Un uacto diegn,btlco clinleo-hu· 
mot.1. 

bJ u obt.neión de por 10 m. _ u"" 
biopsia renal. 

el Un di.gnóstico hlSlop<ltológi(:o a l 
micn»coplo de luz. lo "". riguro­
so POSibl • . 

DeMOlO. senalar que no todos 108 
~;entes acudie,O<l I nosotros .1 Inicio 
de l. enf ... medad . ya que el{IUnos h. 
hoan .ido Ira lados .ntes de su Ingreso 
en nUel tro hospit,l. y no s. l •• Siguió 
Un trata",len~o uniforme .n relación con 

la durac,ón . • duce;ón y su.penSión de 
I ~ tera~utlca. 

0...'''101 SU ingrelO. l. biop,la se .... a· 
lilÓ IIOr via percu'....... siempre con 
ante rioridad a fa 'n"al.ción de 'erap"" 
lica uteroldo8, .. lvO 105 trat.dos cQr1 
. nterlorldad: y el dl.gnóSllco hlstop.· 
!ológicO l. basó . n la c1 .. llie.ción de 
~ docto<. H-"ib . .... 1 • • mencion . ..... 

Se an.liu .on l. edad y el sexo. y se 
correl ac ionaron con lo . distintos tipo' 
001 lesión hlstopatológlca. 

En la totalidad de los casos estud; .. 
1105 se IniCió e l tr.~.mlento con l. <>d. 
",iniSlraclón de COrllcoldes en dosis 
e.omún",enle utilizad" (prednlaona , 1·3 
"'!I/ kll de peso/ dia , por ~ia or.ll . 

la respuesta. 11 ~era~tlca este,ol· 
du nos ~rmltió dlvld l. a los !»clentes 
en do. grupos, a 101 que hemos deno­
minado "respondedoru" y "'"" .e$pOll· 
dello .... ,·· 

Al prlm •• lI'upo corresponden "'Iue· 
lIos pacientes que p.esenuron .eml· 

" 



Flgot" 2, (ll ..... e'ul.,.we' ... '. e hl.'.,;,a<:'Ó« 'ocaI: Se 0/>...,,_ "". f/lomúodc$ 
." lo. ~e. e. ovid",,,. al """,' • .,. de ",,,,,mldMl ." al ~'o'o "_,,,, y 

l • • 9'W'" ",.eI",,.,.,.. bia/¡,,;,1dOO de 1"", gk>m~roIo. ;"¡'''",e •. 

" gu ra " Glomo""I<:><"I.,o". local c,¡,M,o 'c"", d.,,~J~ $e ""«·,v~,, cinco 910_ 
",ául". y m"~"'.,n Nclem ••• ;<>e," <'O. d~ 6<", • . can adhNC""i" ~ l .• cúps"I,. (/el 

(miJo. Ob,,;'vcsc I~ "", m.,IKI,?d rl" Iv, ,,~, ,¡lo"""""M 'cW.Me._ 

,,'" "",""""'"" ,'", 
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F;9<K, J . CI,.me,,,I,,,'of,";. mcm~, .. """,~Hc,.,;v", .0 oh.o""",, C<J~'w ~I"w"",r~< 
'1'''' ""'O",~" ""0'"'''''';0''''' de l., mo"'br,'''.' "",1>1 y .igoo.< ""ido"'c. do pi"" 

m"'ilCi<ln •• e' II<I"'" do la tOgiM ,,,lnI rlcll"""¡Wo 

f;gu,a :la. Clo""'wl ..... f,;'I. m.mb'""Oo><Ol;I.,.~v.: l. ml.1N ./., • .",.,10< • 
_yOt «<mOmo: oh.~,,"e".e In .1,.,_. deo",¡,. •. 
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G,h/ioo I 

DI$TRIBUCION PO~C!N1U"'L H,STOPATOlOGICA EN 60 PACieNTES 
CON SINDROM E N E~AOllCO IOIOPATICO 

~ lE S ION 
~ GlOMERUlAR 

M I N IMA {GIOmj:r UIOf\rhitis 

C> LES ION lA prOllurat lvalScasosl 
G LOM ERULAR GlomerulOl'le tri l is 
DI FUSA S{ ex! ramembranosal1 caso) 
lESION t{GIOmerUl0nCfri1iS 

~ GLOMERUlAR sf!gmtnt.ttla y f9c.a l/3casos) 
~ (GIOmCrulO ntft lllS 

FO CAL esclerosIs g!omerular toe. l. 
f2caSOS) 

". .... "" .......... '" 



sOón completa del cuad«> , In l. _ ,. 
elón d. ,..,aidas. eon el t,."mlento 
• dosis co""",es . Al segundo. ~'lIo. 
que no remitieron totalmen te. 101 que 
des~'1 de ,emisión Inlel,l P, .. enlt· 
,on 'ecardu. y los que pre.entaron 
Mntomtl de toxicidad dependlenles del 
"SO de estas d'ogas . 

A 101 p*ciefltn clasi ficadol como 
"no respondedores·· se 'e. . dmlnl.· 
IrtI ",~Iica con medlCIK:íÓl! i_ .. _ 
sup.eso, •• do,iS h.bil .... let (cicl%.· 
lam,da. de 2 a • mg/ kg de peso/ di •. 
PO' vi, o,al) . 

Se estableció la correl,clón entre 1, 
,upunl •• l. lerapéutica y los ll po. 
de 101,one, anatonIOPMoIÓglcO •. 

De ~ SO paclenles I!Sludl.ckls se 
cl .. illuron 39 como porlaclor .. de le· 
.,(In mínima. 5 con 'esione. local .. (3 
<:OfI e.mb;o, proli ferat ivos y 2 con u · 
deros is o hlalinlzación glomerul.,) . y 6 

G,if iCO 2 

COMfIJlCION O( l~S>OH 
.. 'STOI'ATOI.OCICA ~ El S(XO (N 
10 ' A(: •• IlU ~ $lNOftO .. [ N[f ftOllCO 
'O~A'lCO 

. " , .. """ ....... ,-

• ~"$O; .... ,..o 
!i&I n .. [~, ~o 
O lor .. \.OI." ....... 

""'$O; y , r .. 

paciente. CO" lesiones d if .. s .. (1 CO" 
les;on" de tipo no prolifer.tivos y 5 
con lellonu de tipo proll leratlvo) (g,A· 
lOco 1). 

la e dad de comienzo del SNt eslUVO 
comp,endld •• nl'" 1 y 9',," .110 •. Y s. 
encont'ó l. m.y<I' Incidencia enl,e los 
2 Y 3 aIIo •. con un 62,. de l. muestra . 

eo .. elaclo .... ndo l. edad de comle!110 
de la a fección con 1.. lesiones hlslo­
patológicn SI! enconlrtl que 'a leslt.n 
mínima pr&domln6 en\", 105 dos y !fU 
año$: l. focal tuvo una f,ecuencl , f¡. 
ne'amenle m.yor • p.rti, de 105 J .1101: 
y la d ifusa luvo su f,ecuencia mucho 
más notable dupuh de los J años de 
edad. 

En ,el.elón cOn II sexo se observ6 
tOlal predominio del masculino. con 32 
pacilnles de es l. S""" y 18 del le"",· 
nono (9". lco 2) . 

Correl.clon. ndo la lesión hlstolNIIOI6-
qica con la ,,,pue.t. a la te,Ilpéull cft 
ini cial se ()bse,yo (cuad,o ti). 

Del 10lal de pacientes COn lesión mI. 
nima. 39.19 18 clulflcaron como " , ... 
pond" ....... ·· y 20 como "no ,espondeo 
dotes" . 

De 1<» pacientes con lesión loes!' S 
s. clasificaron lodos como Hno ,espon­
<ledo,es ··. 

los pe,tado.es de lesión difusa. S. 2 
"" comportaron como ··,upondedo,u". 
y lo •• ,etlantes como "no ,espondeo 
do,es··. 

En '&lumen. la mues l,a queoM dlvld~ 
da en I1 .Igulenle forma: 

21 PIIcienlU clasifica""" como " 'u· 
ponde""' .. ·· y 29 como "no .espon· 
<ledo.e.··. 

A n le ultimo grupo se le instituyó 
tratamienlO con d,OgIS inmunosup,eso­
eSS (clc!ofO ••• mld.) • las dosis ya se· 
ñaladss. ob len"ndose los siguIente, 
resultados al correlacionarlos con l. l •. 
sión hl"Opa lológlca . 



CUAORO 11 

COMElACION r..r: lA l("ON HISTQf'ATOt-03I CA CON lA RES_STA Al TAAU .... lNTO 

ESTfROIDEO EN "" PACIENTES CON SINDIIOME NEF~OTICO IDIOPATlCO 

NO , •• _."", ... 1 "'&<010'<0. 

, ............ ol6g<ea N' do ....,1..." •• " , do~t •• " To,.1 

LMlón mín ima " 48.7 ro ", " 
" Luión foca l , , , 100.0 , 

111 . Lesión difun , ,,, • ~., , 
" 42.0 " 58.0 " 

CUAOflO 111 

'NCIDO/COA DE lAS l("ClNES HIST()O'ATOlOOICAS KOON DlSTIN.OS AUTOR(S 

l .. lOn_ .... ,"' ... .~ 

'"- , 
Hllbib. R" '91' '" S, .0 

Whlte. R" 1970 '" 76.S 

C¡)IJ,g. J.'" 1970 .. 77.0 

Si/VII. M ." 1970 " 10.0 

COII .... G.' 1913 " 63.0 

NueSI':> se,ie " 18.0 

les/6n m;nim,,: de un to.al de 17 pa­
c le,,'n se obtuvo respuesta lavorable 
I'emlslón com",le,a) en 15. lo. que se 
han mantenido asintom'tlCOs huta el 
"'Om.mo ac'ual con un 1I"ml>O de evo­
luciÓ<! que oscll. enlre 9 meses y J 
. /Ios En dos pacien,e' de es'e v'upo 
cleaconoc:emos su estado actual. d.do 
que no Mn asishdo .mo •• consuh •. 

,,, .. Ó,, loc.l: de un 10lal d" Cinco pa­
cien,... "es han alc.nrado ,emisión 
cornlllela . Y dos no han ' enldo remisión 
en momento alguno . 

lnlón dHl.lu: de un '01 ,1 de cuat'O 
pacientes. dos fallecieron a pen, del 

" 

leo;';" , _ ..-di' .... , .. 
""- " ""- • --
" 1 I .5 '" 32.0 '" 
" •. , " 13.7 '" 
" '.' " 13.6 '" " • 21.0 , 15.6 

" , 10 .0 , 12.0 " 
tra'a",lenlO. UnQ se halla en 'emisión 
completa pero de corta duración. y del 
cua'to ",.elente de este ¡¡,u~ $$ des· 
conoce Su evolución, 

DISCUSlON 

a.. .. ,emos 111 d iscusión d" """,airO 
,<81»;0 en el análisis com", .. at lvo de 
"""",o. r".ullados con lo. de Otros 
' utOl"e' que llar> u!iliZado claslfleaclOl1e5 
dil""nt ... la escO{lida ~, I'>OSO"o •. 
y en la correlación en,'e la ,upuUta 
• '. ,.<apéutlca y la lesión hlstop"ole· 
¡jica oblenld. po, nQso,'OI y la <8cOQida 
en la lite ratura ,evisada. 



Al eleslllosar nunlra ClSu;S lio=, den. 
tro ele lo. cm.,eo,es lipoll d" Iulones . 
'e9u~ " clui 'icacHm ele Hllblli" Y co .... 
p.f~"~ CO n los resultado. obleoldo. por 
"UO$ sutorn. hemos ob.er~.do que 
"ve.u, seri e li ene un compor,amien. 
tO simila r al Informado en dichos UI'" 
dios' " ." 'o, (cuadro IIIJ. 

En relaoelón con el sexo. se comproe· 
"., en n<>eslro ,"uodlo lo sellalado PO' 
OlfOI 'ulOrU eo cuanlO al predomioio 
del n >o ",,"!\Cullno en eSls sfecclón.··., 

Tan'lbi.n se confirma en n"'I,r. se · 
"e lo In formado en otro ... 'udios en 
fel~c i dn COn la edad de aparlc1óto clinj· 
ca de nt. enfermed.d.' . , .... . 

E. I.te" diferenles el-lluemu de trO· 
",,,¡ento ¡nr. el SNt. pero COtItinUa ,¡.n· 
do 1. le •• ¡Mutlc;a con COelicolde. t. de 
elección .1 ioicio de la enfe.medad."-" 
NOIIOt.os en la prklic, hemos confi.· 
mado .. te hecho y cOnc<'l.d. nlOl con 
~ich<» .u t .... U. 

Al .nafl lar el comPOrtaml"nlO de lo. 
dile.entes tipos de lesiones hlstOp&toló· 
gicn 'Ote l. 'er.~ullc. "".,oidéa 
,nie ial. ""estros resultodol se aiuSla~ 

" los de l. lit.r"u" revisad. en cu .... 
to 11 que: 

1) L<n I>3Clentes con lesióto ",Inlmo 
se ~ne f ici an gr.r>dem.nt. con 
es18 l e .ap~ullca . sin embargo lam· 
bl' n U . lto .1 porcentaje d. f.' 
caldas . Estos puede co",probar.e 
co....,..""do nuostrO$ res-u hados 
con los de Ol.OS ""'0 ... '· .. · .. ·" ".,. 
' cuad ..... IV) . 

21 En lo, p.cI."' es con losi_s fo­
calos • .,ulta lnelieaz en el 100'. 
de los CISOS.'·-"_ .. _ .. , -.... • 

3) En los pacienl.s qu e p' ... ntan l •. 
~ionu di/usas es gener.lmentc 
inclies<, En nuesl ra serie lo s re· 
.ultados ob!enldos as; In demues· 
"In. 

En 101 paelent .. por <10$01..,. c l"l· 
lio=ado. como ··no respondedo ••• •· ••• 
,,1¡1im la eld ofolf.mida. Nu.Sl'0S •• ' 
sullados no difieren de lo in'o.mado por 
la litera tura •• visada . Asi. CtImp.ob-/l · 
mos que , 

1) En 01 grupo de pacientes ton l.· 
l ionu mlnlmu ., donde la ciclo-

CUADRO IV 

<" 

ftESf'UtSIA Al I ftAT ....... ttHIO CON ES'["O'OU v A!;CAIOA$ fN PACIENTES 

CON LUIOH GlOMUlUl.AA MtMMA. SEGUN Dl$TINlOS AUTORES 

tonl_ 
11""'",. ,~ ""_""'0' 00 " .' .... 

'0,.1 '" LM f.",i . i(On" •• oaid .. 

Ameil. G, e .' 1971 .. 94.0 53.0 

Wlllre. R." 1970 " 9 •. 0 92 .0 

Ab<amowicz. AA." '970 ~ 93.0 37.0 

P/lChioli. R." 1971 OO. 92.0 " .• 
Co .... u. G.' 1973 " 9 1.0 75.0 

Carne,,"'. J_ S ." "" " "' .• , 
Habib. R," 1971 '" .... 70.0 

Nu. slra s erie " 90.0 52.0 

"",(/,._00 - " 
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nE SUME 
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