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RESUMEN

Introduccion

El Sindrome Nefrotico Idiopatico es una glomerulopatia frecuente en la poblacion
infantil. Al momento no existen estudios previos que den a conocer la

epidemiologia de dicha patologia en El Salvador.

Objetivos

Describir la epidemiologia del Sindrome Nefrotico Idiopatico en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom entre Enero 2006 a Diciembre 2010, haciendo
énfasis en la asociacion entre las lesiones histopatoldgicas y la respuesta al

tratamiento con corticoesteroides.
Material y Métodos
Disefio: Descriptivo, transversal, observacional y retrospectivo

Se incluyeron los expedientes de pacientes con diagndstico de Sindrome Nefrético
Idiopéatico encontrados en la base de datos del Departamento de Estadistica y
Nefrologia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom entre enero de 2006 a
diciembre de 2010.

Conclusion: Se estima que se presentan de un 35 a 40 nuevos casos por afio, con
predominio en edad preescolar y sexo masculino. En su mayoria son
corticosensibles y la lesion histopatologica observada con mayor frecuencia en los
pacientes corticoresistentes fue la proliferacion mesangial difusa en un 46% |,

seguida en un 23% Hialinosis focal y segmentaria,



INTRODUCCION

El Sindrome Nefrotico en Pediatria es una entidad clinica que se caracteriza por:
edema, proteinuria masiva con valores mayores o iguales a 40 mg/mt2/hra,6 50
mg/kg/dia, e hipoalbuminemia menor o igual a 2.5gr/dl e hipercolesterolemia.

El Sindrome Nefrético puede ser primario o idiopatico o secundario a
enfermedades sistémicas con involucramiento renal, tales como vasculitis (lupus
eritematoso sistémico, purpura de Henoch Scholein), enfermedades infecciosas
(sifilis congénita, hepatitis B, virus de la inmunodeficiencia humana, etc.); drogas
(antiinflamatorios no esteroideos (AINES), medios de contraste, rifampicina,etc.);

neoplasias, etc.

De acuerdo a la respuesta a corticoesteroides se clasifica como: corticosensibles,

corticodependiente y corticorresistente.

Al contrario de lo que sucede con los adultos, en los pacientes pediatricos no se
realiza la biopsia renal en cuanto se diagnostica el sindrome nefrético. Esto se
debe a que la mayoria de los nifios con Sindrome Nefrético presentan el tipo
primario o idiopatico, en el cual la lesién histopatolégica méas frecuente (hasta en
un 80%) es la de cambios glomerulares minimos. Generalmente tienen una buena
respuesta al tratamiento con corticosteroides, con resolucién del edema y del resto
de las manifestaciones clinicas que se presentan. Estos pacientes tienen un
prondstico favorable a mediano y largo plazo, ya que llegan a la curacion sin dejar

secuelas renales.

Si en caso después del tratamiento inicial con esteroides hay corticoresistencia,
corticodependencia o recaidas frecuentes, se procede a realizar biopsia renal, ya
gue puede tratarse de una lesién renal compleja. En estos casos se pueden
presentar lesiones histopatologicas diferentes a las lesiones glomerulares minimas

y la respuesta a los corticosteroides es pobre. Las lesiones histopatoldgicas



descritas en estos casos son: Proliferacion mesangial difusa (PMD), Hialinosis
segmentaria y focal (HSF), Glomerulonefritis membranoproliferativa(GNMP), vy
Glomerulonefritis membranosa o extramembranosa difusa (GNEED).

El pronéstico de los pacientes con Sindrome Nefrético diferente a lesiones
glomerulares minimas, esta determinado por la respuesta al tratamiento con
esteroides. Aquellos pacientes corticoresistentes o corticodependientes pueden

evolucionar a Insuficiencia renal crénica.

En el presente estudio se pretende conocer la epidemiologia de la poblacion
infantil con diagndstico de Sindrome Nefrotico Idiopatico atendidos en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom, entre enero de 2006 a diciembre de 2010, su
respuesta a los corticoesteroides , y las lesiones histopatologicas asociadas a la

respuesta al tratamiento.



OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Conocer la Epidemiologia del Sindrome Nefrotico Idiopatico y la respuesta a

esteroides en pacientes atendidos en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin

Bloom entre los afios 2006 a 2010.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Describir la Epidemiologia del Sindrome Nefraético Idiopético en la
Consulta Externa de Nefrologia en Hospital Nacional de Nifios

Benjamin Bloom.

Identificar a los pacientes corticosensibles, corticodependientes vy
corticorresistentes atendidos en la Consulta Externa de Nefrologia

Pediatrica.

Identificar el tipo de lesion histopatologica en los pacientes

corticorresistentes y corticodependientes.



MARCO TEORICO

Definicién

El Sindrome Nefrotico, es una entidad clinica caracterizada por proteinuria masiva
>50mg/kg/dia o 40 mg/m2/h, (indice proteinuria/creatininuria > 2,0) edema,
hipoalbuminemia, (albumina plasmatica < de 2,5gr). La hiperlipidemia con
concentraciones elevadas de colesterol y triglicéridos en plasma, acompafa al

cuadro.

Epidemiologia

En la literatura se estima la prevalencia de 16 en 100,000 nifios y una incidencia

de 2 a 7 casos nuevos por 100,000 nifios por afio a nivel latinoamericano.

En el Hospital Infantil de México Federico Gomez se registran de 35 a 40 nuevos
casos anualmente, con un numero acumulado de 427 pacientes en los dltimos
once afos. Estas cifras representan 26% de las admisiones al Departamento de
Nefrologia y 0.36% de todas las admisiones al hospital en el mismo periodo.
Aproximadamente la mitad de los pacientes son de edad preescolar, con
prevalencia del sexo masculino en proporcion de 1:1.5. Alrededor del 85% de los
nifos que reciben tratamiento con prednisona o prednisolona son corticosensibles,
ya que al recibir el tratamiento desaparecen todos los datos clinicos y de
laboratorio que caracterizan al Sindrome nefrético. El resto son corticorresistentes
y no responden al tratamiento con corticosteroides. La mayoria de los pacientes
corticorresistentes(14%) no presentan Lesiones Glomerulares Minimas en el
estudio histopatolégico renal, sino que las lesiones del parénquima son Hialinosis
segmentaria y focal o Glomerulonefritis membranoproliferativa, y con menor

frecuencia (2% de los pacientes) tienen otro tipo de lesiones, como
4



Glomerulonefritis membranosa o extramembranosa y Glomerulonefritis endo y

extracapilar focal o difusa.

El estudio colaborativo Internacional de Enfermedades Renales en Nifios (ISKDC),
reportd6 que los nifios con Sindrome Nefrotico presentaron lesiones
histopatolégicas compatibles con cambios glomerulares minimos en 77%;
Hialinosis Focal y segmentaria en 10%; Glomerulonefritis membranoproliferativa
en 5%; proliferacion mesangial difusa en 3%;Glomerulonefritis endo y extracapilar
focal o difusa en 3%; y Glomerulonefritis membranosa o extramembranosa en
2%.(3)

Se desconoce la epidemiologia del Sindrome Nefrotico Idiopético en nuestro pais.
Clasificacion:

Segun su etiologia podemos clasificar al Sindrome Nefrotico en Primario o
Idiopatico y Secundario a enfermedades sistémicas con involucramiento renal,
como: lupus eritematoso sistémico, purpura de Henoch Schoenlein y otras
vasculitis; enfermedades infecciosas (sifilis congénita, hepatitis B, VIH, etc.);
Drogas (AINES, medios de contraste, rifampicina,etc.); Neoplasias.

De acuerdo con la respuesta a los corticoides y la reaparicién de la proteinuria el
SN se puede clasificar de la siguiente manera:

- Remisién: Desaparicion del edema y disminucion de la proteinuria menor de
4mg/mt2/hra.

- Corticosensible: Desaparicion de los sintomas y negativizacion de la

proteinuria en las 4 primeras semanas del tratamiento con prednisona oral.

- Corticorresistente: Persistencia de proteinuria después de 4 semanas de

tratamiento con corticosteroides.

- Recaida: Aumento de la proteinuria mayor o igual de 40mg/mt2/hra por mas

de tres dias consecutivos, cuando el paciente ya se encontraba en remision.



- Recaidas frecuentes: Aparicion clinica de sintomas y proteinuria(recaida)
en mas de dos ocasiones 0 mas durante los primeros seis meses después del

tratamiento o cuatro en un afio.

- Corticodependiente: Es el Sindrome Nefrético que recae de inmediato
después de la remisién(primeras 2 semanas) o simplemente al reducir la dosis

del corticosteroide empleado.

- Respondedor Tardio: Remite en la fase de tratamiento en dias alternos con

esteroides.

- Resistente tardio: Es la persistencia de la proteinuria(corticoresistencia) durante
las recaidas a pesar del manejo con esteroides en un paciente que inicialmente

fue corticosensible.

De acuerdo a la edad de aparicion se clasifica en Sindrome Nefrético del primer

afo de vida y Sindrome Nefrotico de la Nifiez.

Tomando en cuenta la Lesion histopatoldégica se clasifica en: Lesiones
glomerulares minimas (LGM), Glomeruloesclerosis segmentaria focal (HSF),
Proliferacion mesangial difusa (PMD), Glomerulonefritis membranoproliferativa
(GNMP), Glomerulonefritis membranosa (EM), Glomerulonefritis endocapilar y
extracapilar focal y difusa(GNEED).

Una de las contribuciones més importantes de la biopsia renal ha sido identificar
estas diferentes enfermedades glomerulares y proporcionar ayuda para conocer el
pronéstico y decidir el tratamiento. A diferencia de lo que sucede con los adultos,
en los pacientes pediatricos no se realiza la biopsia renal en cuanto se diagnostica
el Sindrome Nefrotico; esto se debe a que la lesion histologica de cambios
glomerulares minimos es la mas frecuente hasta en un 80% de los casos. Por esto
se da un tratamiento inicial con esteroides y si hay corticodependencia,
corticoresistencia o recaidas frecuentes, se procede a realizar biopsia renal, ya

que puede tratarse de una lesion renal compleja.



CLASIFICACION HISTOPATOLOGICA DEL SINDROME NEFROTICO

Lesiones Glomerulares Minimas(LGM)

También conocido como SN de cambios minimos, enfermedad de cambios
minimos y nefrosis lipoidea.Se refiere a la entidad clinicopatolégica que asocia al
Sindrome Nefrotico con un cambio de configuracion especifico limitado a las
células del epitelio visceral del glomérulo. Se caracteriza por glomérulos de
apariencia normal en la microscopia de luz y sin depdsito de inmunorreactantes en
la inmunofluorescencia; sin embargo, en la microscopia electronica se observa
fusidn de los pedicelos, lo cual ocasiona que el lado urinario de la membrana basal
glomerular se cubra por una capa homogénea de citoplasma de células epiteliales
en vez de ser una compleja interdigitacion de los pedicelos de las células
adyacentes. Con frecuencia se observa vacuolizacion como gotas de grasa y
gotas hialinas en el citoplasma de las células tubulares proximales, que
corresponden a la reabsorcion de lipidos y proteinas respectivamente, y también
aparece un discreto ensanchamiento en el espacio intersticial, relacionado con el

edema en este sitio.

Glomeruloesclerosis Segmentaria Focal(GSF)

También se conoce como Hialinosis Focal, esclerosis focal o glomeruloesclerosis
focal. Se presenta tanto en el Sindrome nefrético primario como secundario. Se
define como la presencia de areas localizadas de esclerosis o solidificacion por
depdsitos de fibrina dentro del ovillo glomerular. La esclerosis ocurre con mayor
frecuencia en la periferia del ovillo y puede estar en la region hiliar. Los glomérulos
no involucrados por lo general tienen apariencia normal o pueden tener
incremento difuso en la celularidad y tamafo, pero no muestran lesiones
inflamatorias segmentarias. Las éareas escleréticas con frecuencia contienen

pequefias areas eosinofilicas hialinas en las asas capilares. Los tubulos muestran
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atrofia local y fibrosis intersticial. En la inmunofluorescencia se observan con
frecuencia depdsitos de IgM y C3 en las areas de lesion segmentaria. También
puede haber depésitos de C1qy C4.

El pronéstico de los pacientes con Sindrome Nefrético y Hialinosis Focal en la
biopsia renal esta determinado por la respuesta al tratamiento con esteroides.
Aquellos pacientes corticorresistentes o corticodependientes pueden evolucionar a
insuficiencia renal cronica. Aproximadamente 80% de los pacientes no responden
a esteroides. Cameron ha reportado que 40-60% de los pacientes desarrollan
insuficiencia renal cronica en un periodo de 10 afos.(4) También se ha
identificado un subgrupo de pacientes que evolucionan rapidamente a insuficiencia
renal terminal, la lesion glomerular tubulo-intersticial en estos nifios es muy grave
y si la uremia se alcanzé en un tiempo menor de dos afios existe alto riesgo de

recurrencia de la enfermedad en el rifidn trasplantado.

La lesion histolégica del HSF puede presentarse en otras nefropatias secundarias
con o sin SN, tales como: asociada a VIH, nefropatia por heroina, diabetes
mellitus, Sindrome de Alport, glucogénesis tipo |, rechazo crénico del injerto renal,
preeclampsia, nefropatia hipertensiva, nefropatia del reflujo, obesidad, entre
otras.(4)

Proliferacion Mesangial Difusa(PMD)

Esta categoria de enfermedad renal es clinicamente indistinguible del SN de
Lesiones Glomerulares Minimas. Se caracteriza por el aumento del nimero de
células del mesangio. En la inmunofluorescencia se encuentran con frecuencia
depdsitos de IgM en el mesangio, en ocasiones también puede haber C3. En la
microscopia electronica se aprecia fusion de los pedicelos de las células
epiteliales viscerales, pero en forma menos difusa que en la LGM. Cuando hay
proliferacion mesangial pura, sin afeccion del intersticio, la evolucion a largo plazo
es similar al SN de LGM.(5)



Glomerulonefritis Membranoproliferativa(GNMP)

También conocida como Glomerulonefritis mesangiocapilar, se caracteriza por el
incremento de células intraglomerulares con engrosamiento irregular de las
paredes capilares. En la microscopia éptica estos cambios dan la apariencia de
“doble contorno” de la pared capilar. Puede ademas haber lesiones exudativas,
esclerosis focal y segmentaria, depdsitos inmunes masivos en la pared capilar y
proliferacion extracapilar. Se presenta tanto en forma primaria como secundaria,
asociada a enfermedades sistémicas y hereditarias. La forma primaria por lo

general se acomparfa de hipocomplementemia(C3)hasta en 80% de los casos.

La microscopia electrénica y la inmunofluorescencia permiten diferenciar entre los
tres tipos morfologicos de GNMP primaria. Tipo | con depdésitos electrodensos
mesangiales y subendoteliales, en la inmunofluorescencia se encuentran
depdsitos subendoteliales de C3 y en ocasiones de otros inmunorreactantes(C1q,
IgG, IgM, C4 y properdina); es la GNMP mas frecuente. Tipo Il también se conoce
como enfermedad de depdsitos densos y se caracteriza por presentar depdsitos
electrodensos intramembranosos que distorsionan la estructura de la pared
vascular; en la inmunofluorescencia se encuentran depositos lineales de C3 como
anico inmunorreactante en la membrana basal glomerular. La GNMP tipo Il es

mixta, con depdsitos subendoteliales e intramembranosos.

Glomerulonefritis Membranosa(EM)

También llamada epimembranosa o extramembranosa. Esta entidad es rara en
pacientes pediatricos ya que 80 a 95% de los casos son adultos al momento del
diagnéstico. Puede presentarse en forma primaria o secundaria a numerosos
trastornos extrarrenales entre los que destacan: infecciones (principalmente
hepatitis B o C), enfermedades reumaticas (lupus eritematoso sistémico, sindrome
de Sjogren, dermatomiositis, artritis reumatoide, espondilitis anquilosante),

neoplasias, toxinas y farmacos (captopril, D-penicilamina, oro organico, mercurio,
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ketoprofeno), Con frecuencia la afeccion renal es el primer sintoma y puede
preceder a otras manifestaciones de la enfermedad sistémica por meses o afios,
por lo que el término de “primaria” es un diagnostico de exclusion que debe

hacerse en forma reiterada(6).

En la microscopia de luz los glomérulos estan aumentados de tamafio con
engrosamiento difuso de la pared capilar periférica.. Las tinciones de PAS y de
plata revelan proyecciones subepiteliales de la membrana basal glomerular con
depésito de material proteinaceo. En la inmunofluorescencia se observan
depdsitos subepiteliales de IgG y C3 en 20 a 40% de los casos. En la microscopia
electronica se observan los depdsitos subepiteliales y se clasifican en estadio de

uno al cuatro segun gravedad.

Glomerulonefritis endocapilar y extracapilar focal y difusa (GNEED).

También conocida como Glomerulonefritis con semilunas crecéntrica (por una
apariencia de luna en fase creciente), o Glomerulonefritis rApidamente progresiva
por el curso clinico que lleva al deterioro de la funcién renal a la fase terminal en
unas cuantas semanas. Generalmente se presenta como un sindrome
Nefritico/Nefrético pero en ocasiones puede presentarse exclusivamente como un
SN con elevacion progresiva de creatinina. Puede tratarse de una lesion primaria o
secundaria a padecimientos como lupus eritematoso sistémico, sindrome de
Goodpasture (asociado a hemorragia pulmonar), Glomerulonefritis postinfecciosa,
etc. Se caracteriza histologicamente por obliteracién del espacio de Bowman por
célula y depdsito de fibrina, el ovillo glomerular adyacente se observa comprimido
o colapsado. Las células que se observan en la semiluna son principalmente
células epiteliales y macrofagos pero también puede haber fibroblastos,
neutrofilos, eritrocitos y células intersticiales; pueden presentarse areas de
necrosis con depdsitos de fibrina que suelen indicar una respuesta fibrética

agresiva.
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Clasificacion: Tipol  Glomerulonefritis debida a anticuerpos dirigidos contra
antigenos presentes en la membrana basal glomerular(Acs anti-membrana basal
glomerular). Se observan depodsitos de 1gG lineales, continuos, en forma difusa,
afectando todas las asas capilares de cada glomérulo. Puede ademas haber
depdsito de otros inmunorreactantes. Se conoce como sindrome de Goodpasture

cuando se asocia a hemorragia pulmonar.

Tipo Il: Glomerulonefritis debida a formacién o depdsito de inmunocomplejos en el
glomérulo, varias combinaciones de inmunoglobulinas han sido reportadas
incluyendo 1gG, IgA e IgM, los depdsitos son granulares y se encuentran
principalmente en las areas mesangiales asi como subendoteliales o
subepiteliales, pueden tener un patron focal o difuso. Generalmente se asocian
con depositos de factores del complemento. La apariencia y distribucion de los
inmunorreactantes depende de la enfermedad subyacente, por ejemplo IgA en la
enfermedad de Berger o purpura de Henoch-Schonlein, IgG y C3 en pequefios
granulos sobre el ovillo glomerular en la Glomerulonefritis postestreptocdcica, 19G
e IgM dentro del mesangio y en areas subendoteliales en la endocarditis

bacteriana subaguda, etc.

Tipo Ill. Glomerulonefritis no-inmune, pauci-inmune o idiopéatica. Corresponde a
40% de los casos de Glomerulonefritis rapidamente progresiva, no se detectan
inmunorreactantes en la inmunofluorescencia. Puede haber depdésitos de fibrina y
fibrinbgeno en algunas semilunas. Se considera que este grupo de pacientes
representa una variedad de vasculitis cuyo principal blanco es la red capilar

glomerular.

La mayoria de los pacientes tienen dafio renal grave en el momento del

diagnéstico y el prondstico depende del grado de dafio glomerular irreversible.

Los casos con afeccibon da 100% de los glomérulos, evolucionan
irremediablemente a insuficiencia renal terminal, pero si las semilunas no son
difusas existe la posibilidad de recuperar la funcion renal con terapia agresiva. En

la forma secundaria también influye la enfermedad subyacente, por ejemplo, los
11



casos de Glomerulonefritis postestreptocécica en general tienen buen prondstico.
El peor prondstico es el de los pacientes con anticuerpos anti-membrana basal

glomerular.

Fisiopatologia

La fisiopatogenia inicial de la formacién del edema consiste en el aumento de la
permeabilidad de la membrana basal glomerular, que en condiciones normales
solamente permite el paso de agua y moléculas de bajo peso molecular hacia el
filtrado glomerular, tales como electrolitos y glucosa, mientras que no permite el
paso de proteinas y otros péptidos de mayor peso molecular, media vez aumenta
la permeabilidad de la membrana basal glomerular, la primera proteina que pasa
es la albumina, con un peso molecular de 60,000, por lo que se filtra y se pierde
en la orina. La pérdida de la albumina en orina se traduce en reducciéon de la
presién oncética plasmatica con alteraciones del equilibrio de las fuerzas de
starling, que provoca la extravasacion de sodio y agua en el espacio vascular
hacia el espacio intersticial.

En las lesiones glomerulares minimas en la histopatologia renal, la proteinuria es
selectiva a la albumina, mientras que otras proteinas de mayor peso molecular
suelen aparecer en la orina cuando las lesiones histopatologicas son diferentes a

las minimas y de tipo complejo.

La hipoalbuminemia se presenta en nifios con SN como resultado de las perdidas
urinarias que ocurren por aumento en las condiciones de permeabilidad de la
membrana basal glomerular. Las cifras de proteinas totales en sangre se reducen
entre 4y 5 g/dl y la albimina por debajo de 2.5g/dI(25g/dl), aunque con frecuencia

la cuantificacion de albumina se reduce hasta alrededor de 0.5g/dl.

Proteinas como las inmunoglobulinas, se alteran en el SN debido a un proceso
inmunoldgico y no a perdidas renales ocasionadas por la presencia de proteinuria.

Generalmente la concentracion de gammaglobuinas por electroforesis muestra
12



elevacion de la IgM y reduccion de la 1gG, mientras que la IgA y la IgE no
muestran cambios o0 se encuentran ligeramente reducidas. Los componentes del

complemento son normales en el Sindrome nefrético.

La hiperlipidemia que se presenta en el Sindrome Nefrotico se encuentra
relacionada etiolégicamente a la hipoalbuminemia, a la reduccién de la presion
oncotica plasmatica y al aumento de la viscosidad sanguinea que se observan en
estos pacientes. La sintesis hepatica de las lipoproteinas se encuentra aumentada
y tanto el colesterol total como los triglicéridos se elevan entre 250 y 1000 mg/dI.
Las lipoproteinas de baja densidad y las de muy baja densidad son las que se
encuentran mas afectadas, lo que se traduce también en alteraciones del
transporte de las lipoproteinas. En la mayoria de los pacientes estas alteraciones
son temporales y desaparecen con la remision del cuadro nefrético. En pacientes
con SN corticorresistente de evolucién cronica se puede requerir la administracion
de terapia farmacoldgica para reducir las cifras del colesterol, ya que con las

restricciones dietéticas generalmente no se obtienen resultados satisfactorios.

La funcién renal es normal en la mayoria de los nifios nefréticos aunque , la
creatinina en sangre puede elevarse temporalmente en presencia de infecciones
recurrentes , hipovolemia o deshidratacion. Inclusive se puede desarrollar un
cuadro de insuficiencia renal aguda cuando los factores mencionados son graves
y persistentes. Cuando la creatinina en sangre se eleva en forma permanente
como manifestacion de reduccion de la velocidad de filtracion glomerular, indica
que probablemente el SN es de lesiones complejas y es una indicacion de realizar

biopsia renal.

Complicaciones

El edema, la hipercolesterolemia y la hipoalbuminemia son signos cardinales del
SN y ademas, por si mismas pueden ser complicaciones graves del SN que

requieran manejo especifico. Con frecuencia se desarrollan otras complicaciones
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clinicas en los nifios nefréticos que repercuten en la morbiletalidad del

padecimiento.

Infecciones:

Las infecciones son complicaciones frecuentes de los nifios nefréticos,
principalmente cuando se encuentra en recaida del SN y es uno de los factores

mas importantes que influyen en la sobrevida del paciente.

La susceptibilidad de los nifios nefréticos al desarrollo de procesos infecciosos es
de origen multifactorial. Los cambios en la concentracion de las inmunoglobulinas
explican la tendencia de los niflos nefroticos para adquirir infecciones
interrecurrentes, principalmente a gérmenes encapsulados y a bacterias
grammnegativas tales como Streptococcus pneumoniae, E. coli, Haemophilus
influenzae y Enterobacter, que dan origen a bronconeumonia, artritis séptica,
peritonitis primaria, erisipela, infecciones respiratorias altas, otitis media y
meningitis. Estas infecciones pueden acompafarse de septicemia y evidencias
clinicas de choque séptico. Tambien se describen alteraciones en la funcién
linfocitaria, que en conjunto con la administracion de corticosteroides y en algunos
casos de drogas inmunosupresoras, contribuyen al desarrollo de infecciones

graves.

Las infecciones virales con frecuencia se asocian al desarrollo de una recaida del
SN, pero generalmente no son graves, excepto la varicela, herpes zoster y
ocasionalmente citomegalovirus cuando el paciente se encuentra en tratamiento

con corticosteroides.

La prevencion de procesos infecciosos es de suma importancia en estos pacientes
y se debe completar el programa de vacunacion de acuerdo a las indicaciones
vigentes para la poblacion pediatrica en general, con la precaucion de no
administrar vacunas elaboradas con virus vivos mientras se administran

corticosteroides y hasta tres meses después de terminar el tratamiento.
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Trombosis.

Los niflos nefrGticos tienen a tendencia a desarrollar complicaciones
tromboembdlicas de venas y arterias de grande y mediano calibre. La
fisiopatogenia se relaciona con la presencia de hipovolemia y aumento de la
viscosidad sanguinea, asi como un estado de hipercoagulacion descrito en estos
pacientes, que se caracteriza por trombocitosis, agregacién plaquetaria, aumento
del factor V plaquetario, fibrindgeno, factores VII, VIII y alfa 2-magroglobulina, con
reduccion de antitrombina Ill. Los accidentes vasculares son graves y de alto
riesgo para la vida del paciente, siento los mas frecuentes: trombosis de venas
cavas superior, seno longitudinal cerebral, arterias y venas renales,
tromboembolismo pulmonar, etc. Los episodios de deshidratacion y la

administracion de diuréticos potentes facilitan el desarrollo de las trombosis.

Tratamiento del Sindrome Nefrético Idiopéatico

El tratamiento del SIN debe incluir recomendaciones con relacion a la dieta,
actividad, control del edema, exposicion y tratamiento de infecciones,
inmunizaciones, apoyo psicologico al paciente y su familia asi como terapia

inmunosupresora.

Tratamiento Inmunosupresor

La prednisona y la prednisolona son los agentes mas comiunmente empleados.
Dado que la lesion histoldgica mas frecuente en la poblacién pediatrica es LGM no
es necesario realizar biopsia renal antes de observar la respuesta a esteroides
pues alrededor del 90% de los pacientes con SIN responden al tratamiento con

esteroides.
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El ISKDC (International Study of Kidney Disease Center”), recomendo iniciar el
tratamiento especifico con prednisone diaria 60mg/m2SC dividida en dosis durante
cuatro semanas sin exceeder 80mg/dia, reduciendo a 40mg/m2SC dias alternos
por cuatro semanas. Con este esquema el ISKDC reporté que responden 93% de
los pacientes y se consideran corticosensibles. Las recaidas se tratan con
prednisona 60mg/mt2SC/dia (dosis maxima 80mg/dia) hasta que desaparezca la
proteinuria por tres dias consecutivos, posteriormente el paciente recibe

prednisona 40mg/mt2SC/dias alternos por cuatro semanas.

En los casos de recaidas frecuentes y corticodependencia el agente que se
emplea con mayor frecuencia es la ciclofosfamida 2mg/kg/dia por ocho semanas,
con mejor respuesta si se asocia inicialmente a esteroides. En los casos de
corticoresistencia se pueden emplear agentes alquilantes; sin embargo, la

respuesta es dudosa.

La ciclosporina A, se ha demostrado ser util en el manejo de SIN, tanto de primera
intencién como en los casos de corticoresistencia, corticodependencia y recaidas

frecuentes, mientras que el porcentaje de remision se informa de 36%-87%.

Una vez que el paciente ha respondido, se continGa el tratamiento con ciclosporina
A, por lo menos durante 12 meses cuando el paciente tuvo remision parcial o
completa en los primeros seis meses. La ciclosporina A aumenta el porcentaje de
respuesta a esteroides en recaidas subsecuentes. El tratamiento con ciclosporina

A debe ser vigilado estrechamente por el alto riesgo de nefrotoxicidad.

Biopsia Renal en Sindrome Nefrético

La biopsia renal es una técnica imprescindible en nefrologia que nos ayudara a
diagnosticar muchas enfermedades, a seguir su evolucion y a valorar el resultado
o efectos secundarios de algunos tratamientos, tanto en rifiones nativos como
trasplantados. Es una técnica segura en manos experimentadas, pero tiene alto

riesgo de sangrado por ser el rindn un érgano muy vascularizado.
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La biopsia es un procedimiento que debe utilizarse si existen razones que
justifiquen éticamente su realizacion tanto para establecer un diagnostico,

prondstico o tratamiento.

Las indicaciones no son unanimes y han ido disminuyendo a lo largo de los
afnos.(14)

Una de las indicaciones mas frecuentes son el sindrome nefrético de mala

evolucion

Una de las contribuciones importantes de la biopsia renal, ha sido identificar las
diferentes lesiones de las enfermedades glomerulaes y proporcionar ayuda para

conocer pronéstico y decidir tratamiento.

En la encuesta realizada por Camacho en el afio 2000, se refleja la practica
habitual en cuanto a la indicacion de biopsia en los sindromes nefréticos
espafioles y el 85% indicaba biopsia en los corticoresistentes (CR) y un 58% en
corticodependientes (CD) y recaedores frecuentes (RF) antes de dar
inmunosupresores. El 50% de los encuestados también consideraba la edad
inferior al afio indicacion de biopsia. EI 60% indicaria la biopsia durante el
tratamiento con ciclosporina, siempre que apareciesen alteraciones no reversibles

de la funcién renal.(14)

A lo largo de los afios se ha constatado un aumento de las GESF en las biopsias
de los sindromes nefréticos, apareciendo hasta en un 31%, a pesar de que se
mantiene la misma proporcion de CR. Este aumento no se explica ni por el cambio
de distribucion étnica ni por las diferencias de edad. El seguimiento de una
poblacién de 275.000 nifios confirma el aumento en la incidencia de GESF en el
sindrome nefrético, de 0,37 a 0,94 por 100.000 poblacion infantil y del 11 al 25%
de los sindromes nefroticos, sin haber encontrado explicacion ni haberse derivado

de ello un cambio en las indicaciones de tratamiento inicial o de biopsia.
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Evoluciéon y Prondstico

En lo que respecta a la nefropatia “per se” el riesgo de progresion hacia una
situacién de insuficiencia renal cronica es minimo mientras no exista o se

desarrolle corticorresistencia.

Aproximadamente dos terceras partes de los nifios con SN a cambios minimos
experimentan recaidas de la proteinuria durante su infancia. Se ha considerado
clasicamente que una vez alcanzada la edad adulta se minimizaba la probabilidad
de presentar nuevos brotes de proteinuria. Sin embargo, datos recientes sobre
102 pacientes con SN corticosensible diagnosticado en la infancia indican que
hasta un 42% recaen en la edad adulta siendo mayor el riesgo en aquéllos con SN

de comienzo antes de los 6 afios de edad o con un curso mas torpido(2)
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El Sindrome Nefrético Idiopatico es una de las causas mas frecuentes de consulta
en el area de nefrologia pediatrica atendida en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom, por lo que es necesario conocer la epidemiologia, identificar la
respuesta al tratamiento con esteroides y la asociacion histopatolégica en un

periodo de 5 afos, entre enero de 2006 a diciembre de 2010”

La patologia renal es uno de los motivos de mayor consulta en el ambito
pediétrico, siendo el Sindrome nefrotico una de las patologias que se presentan

con mayor frecuencia en nuestra institucion.

Es necesario determinar el grado de respuesta que tiene nuestra poblacion y
relacionar las variantes histopatolégicas con las terapias actuales en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom, ya que es la Institucién Unica de referencia

para todos los pacientes con patologia renal infantil.

Se identificd a la poblacion corticosensible, corticodependiente y corticorresistente,
lesion histopatoldgica asociada, para establecer una base estadistica que permita
dar un tratamiento oportuno; y dichos resultados se utilicen para investigaciones

posteriores.
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Elementos de la Pregunta de Investigacion.

Paciente o Poblacién e Nifios con Sindrome
Nefrotico Idiopético
atendidos en el Hospital
Benjamin Bloom entre el 1
de enero de 2006 a 31 de
diciembre de 2010.

Evento de Interés o Variables Demogréfica

e NUmero de casos nuevos de

SN por afio.

e Respuesta a tratamiento con

esteroides

e Lesiones histopatoldgicas

identificadas en pacientes

corticodependientes y
corticoresistentes.
Comparacion No habrd comparacién por ser un

estudio descriptivo

Resultados esperados e Poblacion  corticosensibles,
corticodependientes y

corticorresistentes

e Lesion histopatoldgica
frecuente en pacientes

corticorresistentes
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Pregunta de Investigacion Estructurada
¢, Cudl es la epidemiologia de los pacientes con Sindrome Nefrotico Idiopatico, su
respuesta al tratamiento con esteroides y el tipo de lesion histopatolégica

asociada?

DISENO METODOLOGICO

La presente investigacion se realizo en la totalidad de la poblacion de pacientes
con diagnostico de sindrome nefrotico idiopéatico entre las fechas de enero de
2006 a diciembre de 2010.

Por lo tanto se clasificé el disefio metodologico de la siguiente forma:
Por su finalidad: Descriptivo .

Por su secuencia temporal: Transversal

Por el control de asignacion del Factor de estudio: Observacional

Por el inicio en relacion a la cronologia de los hechos: Retrospectivo

Disefio: Descriptivo, transversal, observacional y retrolectivo

Universo y poblacion de estudio

Poblacién blanco o diana: Nifios con diagnostico de Sindrome Nefrético que se

atendieron en Nefrologia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, entre
los afios 2006 al 2010.

Poblacién Accesible: Pacientes registrados en la base de datos del

departamento de epidemiologia con diagnéstico de Sindrome Nefrético en el

Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, entre los afios 2006 al 2010.
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Poblacion Elegible: Pacientes que se diagnosticaron como Sindrome Nefrotico

Idiopético en la Hospitalizacion y en la Consulta Externa de Nefrologia.

Criterios de Inclusion: Todos los nifios que fueron diagnosticados especificamente
como Sindrome Nefrético Idiopéatico en Hospitalizacion y Consulta Externa en la

subespecialidad de nefrologia pediatrica.

Criterios de Exclusién: Nifios con Sindrome Nefrético que durante sus controles
subsecuentes fueron clasificados como Sindrome Nefrotico secundario a otras

patologias.

Tamafo Muestral y Muestreo

La muestra fué el 100% de nifios con diagndstico de Sindrome Nefrético entre los

afios 2006 al 2010 en Nefrologia de Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

Procedencia de las unidades de estudio

Se obtuvieron los nimeros de expedientes de la base de datos del Departamento
de Estadistica y Nefrologia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, con

diagnéstico de Sindrome Nefratico.

Ensamble de la Poblacion de Estudio

Posterior a su busqueda en la base de datos de Estadistica y Nefrologia, se
buscaron en archivo y se clasificaron los expedientes de los pacientes con
Sindrome Nefroético, luego se identificaron los pacientes con Sindrome Nefrético
Idiopatico, luego en Corticosensibles, Corticodependientes y corticoresistentes,
posteriormente se determind la frecuencia de la lesion histopatoldgica observada

en los pacientes que se les realiz6 biopsia.
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Definicion de variables y su operativizacion

Objetivo 1: Epidemiologia del Sindrome Nefrético Idiopéatico

Definicion Operativa de la
Variable

Clasificacion

Escala de Valores de
Medicidn Variable

Numero de Nifios con diagndstico

de Sindrome Nefrético Idiopatico | Independiente

# de casos por

Cuantitativa | afio

por afio
Edad Independiente Cualitativa Edad en afios
Sexo . o Masculino o
Independiente Cualitativa _
Femenino
Procedencia Departamentos de

Independiente

Cualitativa

El Salvador

Objetivo 2: Identificar a los pacientes Corticosensibles, corticodependientes vy

corticorresistentes
L _ . o Escala de Valores de
Definicion Operativa de la Variable Clasificacion o _
Medicion Variable
Numero de nifios con respuesta a _ o
, _ , Dependiente | Cuantitativa N
esteroides(corticosensibles) Positivos
Numero de Nifios sin respuesta esteroides _ o B
_ _ Dependiente | Cuantitativa Positivos
(Corticoresistentes)
Nimero de nifios con pobre respuesta a Dependiente | Cuantitativa | Positivos
esteroides(Corticodependientes)
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Objetivo 3: ldentificar el

pacientes corticorresistentes

tipo de lesidn histopatoldgica identificada en las biopsias de

Definicion Operativa de la o Escala de _
_ Clasificacion o Valores de Variable
Variable Medicion
Lesiones glomerulares
minimas.
o o Glomeruloesclerosis focal y
Lesion Histopatoldgica ,
segmentaria
Dependiente | Cualitativa, | Proliferacion mesangial difusa,

Glomerulonefritis
membranoproliferativa,
Glomerulonefritis
membranosa,Glomerulonefritis

endocapilar y extracapilar
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Procedimiento para recolectar y almacenar los datos

e Se obtuvieron los numeros de expedientes de la Base de Datos del
Departamento de Estadistica de los Nifios diagnosticados como
Sindrome Nefrético del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom

entre enero de 2006 a diciembre de 2010.

e Se revisaron los expedientes de los pacientes con diagndéstico de

Sindrome Nefrotico Idiopatico.

e Se clasificaron los pacientes como  corticosensibles,
corticodependientes y corticorresistentes segun la respuesta al

tratamiento con corticoesteroides.

e Se revisaron los reportes de la biopsia para identificar los diferentes

tipos de lesiénes histopatoldgicas.

e Se llené una hoja de recoleccién de datos para cada expediente, la
cual incluy6 a las variables del estudio.

e Los datos se almacenaron en Epi Info version 7.
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Procesamiento y Analisis de datos.

Se procesaron los resultados en Epi Info version 7 y se utilizod
estadistica descriptiva y representacion en tablas para la presentacion

de resultados.

CONSIDERACIONES ETICAS

El presente estudio es de caracter retrospectivo y se hizo por medio de la
revision de expedientes clinicos. Para la recoleccion de datos se utilizaron codigos
para cada paciente y no se colecté informacion que pueda identificarlos. Las
hojas de recoleccion de datos fueron guardadas en un lugar seguro y solo los

investigadores tuvieron acceso a ellas.

Los datos estuvieron almacenados en una base de datos electrénica en una

computadora que fue protegida por una contrasefia.
No se publicé ninguna informacién que pudiera identificar a los pacientes

El estudio se sometié al Comité de Etica en Investigacion del Hospital Nacional de

Nifios Benjamin Bloom para su aprobacion.

26



RESULTADOS

Tabla |I. Casos Nuevos por afio de Sindrome Nefrotico Idiopatico en el

Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom de 2006 al 2010.

2010 27
2009 39
2008 32
2007 41
2006 35
Total 174

Se estima que la media de casos nuevos por afio en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom es de 35 casos nuevos de Sindrome Nefrético Idiopatico por afio,

con un total acumulado de 174 en 5 afos desde el 2006 al 2010.

La totalidad de pacientes investigados, fueron 225 que comprenden a todos los
diagnosticados y bajo tratamiento entre los afios 2006 a 2010.
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Tabla ll. Distribucion de Pacientes con Sindrome Nefrético Idiopatico
segun edades y sexo, en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, 2006
al 2010.

<1 afo 1 3 4 1.8%
lafio-2211m 30 43 73 32.4%
3 afos -5211m 33 40 73 32.4%
6 afios-9211m 21 33 54 24%
>10 afios 7 14 21 9.4%
Total 92 133 225 100%

El Sindrome Nefrético Idiopatico, se presentd con igual frecuencia de un 32.4%
entre las edades de 1 afo y 2 aflos 11 meses, como entre 3 afios a 5 afios 11
meses , seguido de un 24% con los nifios entre los 6 afios a los 9 afios 11 meses,
9.4% los nifios mayores de 10 afios y finalizando con un 1.8% con los nifios

menores de 1 ano.

El sexo predominante en un 59.1% fue el masculino. El sexo femenino nada més

constituye al 40.9%.
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Tabla Ill.

Procedencia de los Nifios con Sindrome Nefrético Idiopatico en

Hospital Nacional de Nifios, Benjamin Bloom, 2006-2010.

AHUACHAPAN 14 6.22%
CABANAS 8 3.56%
CHALATENANG 3 1.33%
@)

CUSCATLAN 18 8.00%
GUATEMALA 1 0.44%
HONDURAS 5 2.22%
LA LIBERTAD 24 10.67%
LA PAZ 10 4.44%
LA UNION 9 4.00%
MORAZAN 2 0.89%
SAN MIGUEL 11 4.89%
SAN SALVADOR 72 32.00%
SAN VICENTE 6 2.67%
SANTA ANA 7 3.11%
SONSONATE 24 10.67%
USULUTAN 11 4.89%
TOTAL 225 100.00%

La Procedencia que con mayor frecuencia se presentd, en un 32% fue
San Salvador , 10.67% La Libertad y Sonsonate, 8% Cuscatlan, 6.22%
Ahuachapan y el resto en un menor porcentaje.También se observaron
pacientes procedentes de Honduras (2.22%) y Guatemala 0.44%.
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Tabla IV. Sensibilidad a Esteroides en los Nifios con Sindrome Nefroético

Idiopatico en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, 2006 a 2010.

Corticosensible 159 70.6%
Corticodependiente 4 1.8%
Corticoresistente 59 26.3%
Indeterminado 3 1.3%
Total 225 100%

De la poblacion total de nifios con Sindrome Nefrético Idiopatico se encontré que
un  70.6% fueron corticosensibles, 26.3%  Corticoresistentes, 1.8%
corticodependientes y 1.3% indeterminados, de estos ultimos se consideraron
indeterminados, ya que uno falleci6 en su primer ingreso, y dos nifios no

regresaron para continuar su tratamiento.
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Tabla V. Sensibilidad a esteroides segun lesion histopatoldgica encontrada
en Biopsias de Nifios con Sindrome Nefrotico Idiopatico en Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom, 2006 -20010.

Lesién Cortico Cortico Cortico Total

histopatologica/Sensibili sensible dependiente resistente

dad

Glomerulonefritis 4 0 3 7

Cambios Minimos

Proliferacion  Mesangial 9 2 22 33
Difusa
Hialinosis Segmentaria y 0 0 11 11
Focal
Glomerulonefritis 1 2 13 17

Membranoproliferativa

Glomerulonefritis 0 0 0 0
Membranosa 0

extramembranosa Difusa

Glomerulonefritis 0 0 1 1
endocapilar
extracapilar focal y

difusa.

TOTAL 14 4 50 68

De las 68 biopsias realizadas en los pacientes con Sindrome Nefrético Idiopatico,
encontramos que la Lesion histopatologica reportada con mayor frecuencia fue
proliferacion mesangial difusa, que comprende a un 48.5% del total de pacientes
con biopsia, seguida de un 25% glomerulonefritis membranoproliferativa, 16.1%

hialinosis focal y segmentaria, 1.5% Glomerulonefritis endocapilar y extracapilar
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focal y difusa, y ninguna lesion reportada como glomerulonefritis membranosa 6

extramembranosa difusa.

De los 14 pacientes corticosensibles que se le tomaron biopsia, la lesion
histopatolégica predominante fueron 9 pacientes (64.3%) proliferacion mesangial
difusa,4 pacientes( 28.6%) cambios minimos, 1 paciente(7%) con glomerulonefritis
membranoproliferativa y ningun paciente con Glomerulonefritis endocapilar y
extracapilar focal y difusa ni Glomerulonefritis membranosa o extramembranosa

difusa .

De los 50 pacientes corticoresistentes con biopsia, la lesién histopatolégica
encontrada con mayor frecuencia fue la proliferacion mesangial difusa en un 44% ,
seguida en, un 26% Glomerulonefritis membranoproliferativa,22% Hialinosis focal
y segmentaria, un 6% Cambios minimos y un 2% Glomerulonefritis endocapilar y
extracapilar focal y difusa y ninguna Glomerulonefritis Membranosa o

extramembranosa.

Del total de biopsias solo 4 fueron de pacientes corticodependientes, donde las
lesiones histopatologicas encontradas fueron en un 50% glomerulonefritis

membranoproliferativa y un 50% proliferacion mesangial difusa.

32



DISCUSION

Segun la epidemiologia del Sindrome Nefrotico en los pacientes investigados se
encontré que el predominante en nuestra institucion fue el sexo masculino entre
las edades de 2 a 5 afos,a dato que concuerda con los datos revisados en
Investigaciones hechas en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, donde

predomind el sexo masculino y la edad preescolar.

Se estima que existen aproximadamente en nuestra institucion de 35 casos
nuevos de Sindrome Nefrotico Idiopético por afio, con un total acumulado de 174
en 5 afos desde el 2006 al 2010, dato que concuerda con el dato de nuestra
poblacién de referencia del Hospital Infantil de México “Federico Gémez”, que

fueron de 35 a 40 casos nuevos por afio.

La Procedencia que con mayor frecuencia se presentd, en un 32% fue San
Salvador , 10.67% La Libertad y Sonsonate, 8% Cuscatlan, 6.22% Ahuachapan y
el resto en un menor porcentaje. También se observaron pacientes procedentes
de Honduras (2.22%) y Guatemala 0.44%., estos pacientes extranjeros
probablemente por su cercania a la zona fronteriza a nuestro pais eran atendidos

en nuestra institucion.

Segun la respuesta a esteroides se observo que en su mayoria que la poblacién
corticosensible constituye al 70.6%, un 26.3% Corticoresistentes, 1.8%
corticodependientes ; en comparacion con la poblacion Mexicana en estudio un

85% fueron corticosensibles y el resto corticoresistentes.

De las 68 biopsias realizadas en los pacientes con Sindrome Nefrético Idiopatico,
encontramos que la Lesion histopatolégica reportada con mayor frecuencia fue
proliferacion mesangial difusa, que comprende a un 48.5% del total de pacientes
con biopsia, seguida de un 25% glomerulonefritis membranoproliferativa, 16.1%
hialinosis focal y segmentaria, 1.5% Glomerulonefritis endocapilar y extracapilar
focal y difusa, y ninguna lesién reportada como glomerulonefritis membranosa 6
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extramembranosa difusa, datos que difieren del estudio internacional de
enfermedades renales, donde reportaba que en un 77%; Hialinosis Focal y
segmentaria en 10%; Glomerulonefritis membranoproliferativa en 5%; proliferacion
mesangial difusa en 3%;Glomerulonefritis endo y extracapilar focal o difusa en 3%;

y Glomerulonefritis membranosa o extramembranosa en 2%.

Estos datos difieren probablemente porque en nuestra institucidon por motivos de
recursos diagnosticos no actualizados como la microscopia electrénica e

inmunofluorescencia; en nuestro hospital solo se cuenta con la microscopia éptica.

Para un diagnostico histopatolégico adecuado, son necesarias las tres

microscopias.
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CONCLUSIONES

- El perfil epidemiolégico de los nifios diagnosticados como Sindrome Nefrético
Idiopatico entre los afios 2006-2010 concuerda con el perfil epidemiolégico a nivel

internacional.

- Los pacientes con Sindrome Nefrético Idiopatico segin su respuesta a

esteroides se clasifican en su mayoria como corticosensibles.

- La epidemiologia de las lesiones histopatoldgicas encontradas no concuerdan
con las mencionadas en investigaciones internacionales, probablemente por que
en nuestra institucion no se cuenta con recursos diagnosticos actualizados como
la microscopia electronica e inmunofluorescencia, en nuestro hospital soélo
contamos con la microscopia Optica. Para un diagnéstico histopatoldgico

adecuado son necesarias las tres microscopias.

- La inexistencia de reactivos para el procesamiento de examenes como
fracciones del Complemento, ANA y anti DNA, retrasan el diagndstico y

tratamiento oportuno para los pacientes.
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RECOMENDACIONES

Establecer un perfil clinico y epidemiolégico de la poblacion con Sindrome
Nefrético Idiopéatico en la poblacion atendida en el Hospital Nacional de

Nifios Benjamin Bloom.

Que el presente trabajo pueda ser tomado como base para otros estudios
mas especificos sobre el Sindrome Nefrotico Idiopético.

Mejorar el sistema de recoleccion y seleccion de datos en el sistema de
informacion del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, ya que de esa

forma facilitaria la seleccion de expedientes.

Gestionar a nivel de altas autoridades la mejora de la infraestructura del
Servicio de Nefrologia Pediéatrica y Patologia, capacitacion recurso humano
en el area de patologia, obtencion de sistemas diagnosticos actualizados
como la microscopia electronica y la inmunofluorescencia, obtencion de
medicamentos para el tratamiento oportuno y adecuado de los pacientes
renales, ya que en este momento no se cuenta con ciclofosfamida oral y se

administra ciclofosfamida via endovenosa.

Iniciar el uso de ciclofosfamida oral para los pacientes corticodependientes
y en algunos casos de corticoresistencia, ya que al momento se utiliza
ciclofosfamida endovenosa, la cual su uso esta exclusivamente indicado en

otras patologias como glomerulonefritis rapidamente progresiva y lupus.
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ANEXOS

INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

Cddigo de Paciente:

Sexo:

Fecha de Nacimiento:

Fecha de Diagndstico:

Procedencia:

Respuesta a esteroides:

Fecha de Biopsia:

Resultado de Biopsia:
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