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Torres Aldrich, H. et al.: Nefrosis congénita con lesiones minimas. Presentacidn de 2 casos,

Se presentan 2 pacientes de 1 /2y 2 meses de edad respectivamente, con nefrosis congénita. Se apre-
cian manifestaciones clinicchumorales de un sindrome nefrético. Los estudios bidpsicos mostraron
un patrdn anatomopatolégico de lesiones minimas. Se revisa la literatura nacional e internacional al
Tespecto, que aporta elementos comparativos con las 2 casos estudiados.

INTRODUCCION

El stndrome nefritico no constituye una enfermedad sui gérmeris; es un complejo cli-
nico, bioquimico y anatomopatolégico causado por miltiples enfermedades, >

El término nefrosis no se utilizé hasta que Muller, ® en 1905, designé con €1 unos tras-
temnos no inflamatorios asociados a edemas y proteinuria. Dentro de este grupo incluyé la
nefrosis lipoidea. Este vocablo ha sido sustituide por el que se ha considerado més preciso
de enfermedad glomerular por lesiones minimas, que afecta preferentemente a los nifios
mayores de un afio, y que es generalmente corticosensible, "% ;

Ningin signo aislado resulta patognoménico de los tipos individuales del sfndrome
nefrético, y solo mediante biopsia tendremos un diagnéstico definitivo, %

La clasificacibn en Pediatria, basada en la edad de comienzo de los sintomas, consi-
dera sl sindrome nefrotico del nifio mayor, que es la variedad mds frecuente, y el grupo
por debajo del afio, donde se agrupan los sindromes nefrbticos congénitos corticorresis-
tentes ¥ de muy mal prondstico. 10, 1

PRESENTACION DE LOS CASOS

Paciente Mo, 1

Se trata de la nina A.C.D, HC 321060, de mes y medio de nacida y de la raza negra, que ingresa
en nuestra servicio el dia 3 de agoste de 1983, procedente de Palma Soriano, con ¢l diagnéstico

presuntivo de obstruccion intestinal alea.
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Anfecedenies prenatales: madre con 6 gestaciones: 2 abortos provocados, 3 espontineos y 1 par-
to; grupo sanguineo, B; factor Rh positivo; serologfa, no reactiva; tiempo de gestacion, 37 semanas,
En los natales: parto eutdcico: peso al nacer 2 551 g; talla, 48 em; circulacion cefilica, 32 em.

Examen fisico: llama la atencién la distensién abdominal, toma del estado general y vémitos bi-
liosos, Se interviene quirirgicamente y 3¢ comprueba una atresia duodenal, El curso posoperatorio es
satisfactorio hasta el 17 de agosto de 1983, cuando aparecen progresivamente edemas (tipo anasarca)
y distension abdominal; la maniobra de Tarral resulta positiva.

Exdmenes complementarios: arrojaron los siguientes resultados: hemograma: hemoglobina,
19,8 ¢ %: hematberito, 61 vol %; leucocitos, 13 5000/mm 3, segmentados, 63 %: linfocitos, 37 X;
glicemia, 117 mg ¥; eritrosedimentacién, 65 mm; colesterol, 325 mg %: bicarbonato, 18 mEg/L; urea,
40 mg % lonograma: sodio, 112 mEg/L; potasio, 5 mEq/L; cloro, 84,5 mEg/L. Orina: densidad,
1 014; color turbio; albimina, 4 g/L; cllindros hialinos y granulosos. Seroproteinas: proteinas totales,
4.6 ¢ %;albimina, 2,6 g %; albimina, 2,6 ¢ %, globulinas, 2 g .

Exdmenes complementarios realizados posteriormente a su ingreso. Hemograma: hemoglobina,
7. g %: hematfes, 2 670 000/mm % leucocitos, 16 000/mm 3, polimorfos, 67 %; linfocitos, 33 &,
eolesterol, 500 mg %;urea, 56 mg % Orina: albbmina, 6 g/L, cilindros hialinos y granulosos. Seroalbii-
mina: protefnas totales, 4 g %;albimina, 1,7 g %; globulinas, 23 ¢ %.

Eveolucién: a pesar del tratamiento impuesto la paciente evoluciona desfavorablemente y fallece
en un cuadro de anasarca y bronconeumonia grave.

Informe de necropsia: 1. Atresia duodenal, estado posoperatorio reciente de laparotomfa con
sutura, epipoplastia duedenal y gastroyeyunal lateral. 2. Sindrome nefrético congénito con rifiones
épricamente normales (figura 1). 3. Dilatacién cardiaca global. 4. Bronconeumonia y edema pulmonar
bilateral. 5. Edema cerebral ligero.

Figura 1. Folografia de biop-
sia renal del paciente No. 1.
Se aprecian glomérulos dpti-
camente normales,

Paciente No. 2

Lactante de 2 meses de edad, F.C.L., HC 325956, sexo masculino, de la raza negra, que ingresa
en nuestro servicio el dia 3 de abril de 1984, procedente de Guantinamo con un sindrome hidropige-
no generalizado (figura 2).

Antecedentes prenatales: hijo de madre de 21 afios de edad, mestiza, parto por cesdrea a las 32 se-
manas de edad gestacional, con un peso al nacer de 1 700 g, talla, 45 cm; circunferencia cefllica 31em,
En su anamnesis s¢ recoge edemas generalizados a los 15 dfas de nacido y sindrome febril,
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Figura 2. Fotografia de
biopsia renal del paciente
No, 2. Glomérulos sir
Aesiones demostrables,

Las caracterfsticas clinicas al legar a nuestro servicio son como siguen:

Examen ffrico: llaman la atencibn los edemas tipo anasarca con relativo buen estado general, a
manicbra de Tarral es positiva, existe gran distensién abdominal, circulacién colateral, miembros infe-
riores en flexién; fontanelas y suturas ensanchadas y algo distendidas. El resto del examen fisico es ne-
gativo, su apetito se conserva, no hay trastornos digestivos ni foco de sepsis. A parrir de las 2 semanas
ceden los edemas con tratamiento diurético por via oral (furosemida); se le realiza biopsia renal percu-
tinea con ¢l trocar de Menghini, ademds de otras investigaciones complementarias.

Investigaciones complementarias: proteinuria en orinas de 24 horas, 6 g/L; protefnas plasmdticas
totales, 3 g %; serina, 2 ¢ ¥; lipidos totales, 1 780 myg ¥; wriglicéridos, 960 mg ¥; eritrosedimentacién,
100 mm; urea, 15 mg ; creatinina, 0,7 mg ¥: hemoglobina, 10,5 g ¥; leucograma normal; coagulogra-
ma pormal; urograma: rifiones de tamafio normal, doble sistema piolocalicial, vejiga de aspecto normal;
ultrasonido: rifién izquierdo: 57 x 32 mm; rifidn derecho: 51 x 36 mm, ambos con poca delimitacién
corticomedular; serologia negativa; biopsia renal. Aspecto histolégico por microscopio de luz: glomé-
rulos normales (figura 3).

Figara 3. Fotografia del
case Ne, 2, Obsérvese
edema generalizade, dis-
tensidn abdominal v cir-
culacidn  colateral por la
aseitis,
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Una vez recibido ¢l resultado de la biopsia renal, se impone tratamiento esteroideo y se le dael
alta sin edemas v con una albuminuria de 1 g/L en orinas de 24 horas, para su seguimiento en la con-
sulta de Nefrologia.

COMENTARIOS

La denominacion de nefrosis congénita se reserva para aquellos casos en aue existen
signos clinicos y humorales del sindrome nefrético al nacer o que aparecen en los prime-
ros dfas después del nacimiento, !’ *

Su prondstico es grave y por lo general la enfermedad resulta mort aunque
de nuestros casos sblo fallecié 1, por causas atribuibles en parte a su malformacién con-
génita.

Oliver? fue el primero que la denomind enfermedad fibroqufstica del rifén. Su
tipo anatdmico asf como sus causas son variables, lo que en parte pauta ¢l prondstico de
estos pacientes. L1

Jacob® describe ademés de la forma microquistica, la esclerosis mesangial difusa, que
evoluciona con azotemia y muerte antes de los 3 anos; el tipo 111 con esclerosis focal o
alteraciones epiteliales semejantes al patron del nifio mayor con lesiones minimas y buen
prondstico. En los 2 pacientes presentados por nosotros no se¢ detectaron alteraciones
glomerulares en el estudio histoldgico realizado por microscopio de Juz,

En 1958, Barnet ™ hallé el 1 % del tipo congénito en 428 nefroticos descritos. De
Armas Curbelo' presenté en 1965 un caso de sindrome nefrotico en una nifta de 17 me-
ses por trombosis de la vena renal. Feinerman, 1 en 1957 y Fetterman, ¥ en 1963, infor-
maron ambos 1 caso de nefrosis congénita por trombosis de la vena renal. En 1976,
Sandalio Durdén'? de un total de 121 casos de nefrosis con estudio clinico histolbgico
seiala el hallazgo de 1 caso de nefrosis congénita. Beale ™ informo en 1979 2 casos de
nefrosis congénita tipo esclerosis difusa, que se manifestaba como sindrome nefrético con
insuficiencia renal progresiva v muerte,

Se sefala que més del 95 % de los sindromes nefréticos son primarios, incluyendo el
congénito. ® En nuestros 2 pacientes no se encontraron antecedentes maternos que hicie-
ran pensar en un sindrome nefrdtico secundario.

Varios autores™ ® refieren que existen factores hereditarios en esta entidad, que se
trasmiten por un rasgo recesivo autosbnico, con su expresibn més caracterfstica en el tipo
finés. Hutrunen¥dio a conocer una mortalidad del 31 % enuna serie de 75 casos de ne-
frosis congénita del tipo finés.

En nuestros casos no se recogieron antecedentes familiares, lo que coincide con lo
planteado por Royver 1 en relacién con la importancia relativa de dichos antecedentes,

Uno de nuestros 2 pacientes fue producto de un parto de 32 semanas de gestacibn,
En la literatura se sefiala que la prematuridad resulta frecuente (20 ¥ de los casos) en pa-
cientes con esta afeccion, 1121320

Algunos autores indican que la muerte se debe a malnutricion grave, infeccibn y dia-
rreas, més que a la insuficiencia renal; en ocasiones la dificultad respiratoria es la causa
de defuncién, aun antes de diagnosticada la enfermedad. W, 1

En nuestros fallecidos se pueden sefalar como factores coadyuvantes de su enferme-
dad de base, la sepsis pulmonar ¥ una malformacion congénita.

a].l‘.'hll
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Aulz® demuestra en su trabajo la posibilidad de efectuar el diagndstico prenatal, por
medio del estudic de los niveles séricos de alfaproteina en la madre ¥ en el liquido cefa-
lorraquideo,

SUMMARY
Torres Aldrich, H. et al.: Congenital nephrosis with minimal lesions. Report of fwo cawes,

Two patients with congenital nephrosis, aged 1 1/2 and 2 months respectively, are reported. Clinical
humeral manifestations of a nephrotic tyndrome are seen. Biopsy studies show an anatomopathelngic
pattern of minimal lesions. A review of the national and international Heerature on the subject, which
provides elements for comparison with the two cases reported, is made.,

RESUME

Tarres Aldrich, H, et al.: Néphrose congénitale & lésions minimales. A propos de 2 cas,

1 s'agit de 2 malades dgés de 1.5 et de 2 mols, respectivement, atteints de néphrose congénirale, Il
est constaté des manifestations clinico-humorales d'un syndrome néphrotique. Les érudes biopsiques
ont montré un pattern anatomopathologique de isions minimales. La revue de la letérature nationale
et étrangére concemnant ce sujet, apporte des éléments de comparaison avec les 2 cas étudiés.
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