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Sindrome nefraotico
Nephrotic syndrome

1. Definiciones

1.1 Grupo de afecciones caracterizadas, desde el punto de vista
bioquiinico, por presentar proteinuria masiva sostenida, hipo-
albuminemia y trastornos del metabolismo lipidico y climica-
mente por edema generalizado.

Proteinuria masiva: 50 mg/kg/dia o + + o mas por tira reactiva
o albumina/creatinina en primera orina de la mafana > 200
mg/mmol.

Hipoalbuminemia: albumina serica <de 2.5 gr/l.

1.2 Remision completa
Reduccion de la proteinuria a limites fisiologicos: < 5mg/kg/dia
0 negativo o trazas por tira reactiva durante 3 dias consecutivos.

1.3 Recaida

Edema y/o proteinuria > de 50 mg/kg/dia o albumina/creatinina
urinaria >de 200 mg/mmol o tira reactiva ++ o mas por 3 dias
no consecutivos, habiendo estado previamente en remision.

1.4 Recaidas frecuentes
Dos o mas recaidas en los 6 meses siguientes al episodio inicial
0 4 recaidas en cualquier periodo de 12 meses.

1.5 Corticosensible
Remision completa dentro de las primeras 4 semanas de trata-
miento.

1.6 Remision parcial

Descenso de la proteinuria por debajo del rango nefrotico
pero mayor que la fisiologica, con mejoria o desaparicion del
edema.

1.7 Corticorresistente

Persistencia de la proteinuria despues de 4 semanas de trata-
miento con prednisona. Puede ser inicial o presentarse despues
de un tiempo variable, durante el cual hubo corticosensibilidad
(corticorresistencia tardia).

1.8 Corticodependiente

Dos recaidas o mas consecutivas durante el tratamiento, usual-
mente al pasar a esquema alterno o dentro de las 2 semanas
posteriores al cese del mismo.
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2. Diagnostico

2.1 Examen fisico
Completo, registrando especialmente peso, talla, pre-
sion arterial, edema (localizacion y cuantificacion).

2.2 Examenes de laboratorio

= Proteinuria cuantitativa: proteinuria de 24 hs o pri-
mera orina de la mariana para albumina/creatinina.
= Sedimento urinario

= Reaccion de Mantoux - Radiografia de torax

= Uremia

= Creatininemia

= Proteinograma

= Complemento Setico

= Colesterol

= Jonograma

3. Clasificacion

3.1 Histopatologia

La histologia del sihdrome nefrotico primario en pe-
diatria reconoce la siguientes variedades, por orden
de frecuencia:

= Cambios glomerulares mihimos.

= Glomeruloesclerosis focal y segmentaria.

= Proliferacion mesangial difusa.

= Glomerulonefritis membranoproliferativa (Tipos
IyIl).

= Glomerulonefritis membranosa.

= Rifioh microquistico (tipo Finlandes).

= Esclerosis mesangial difusa.

3.2 Clinica

= Sihdrome nefrotico primitivo o idiopatico: 90%
de los casos.

= Sihdrome nefrotico secundario: el que tiene etio-
logia conocida (SN luetico, GN post estreptococci-
ca) o forma parte de una enfermedad sistemica (lu-
pus eritematoso sistemico, purpura de Schénlein-
Henoch, etc). Constituye aproximadamente el 10%
de los casos.

4. Tratamiento

4.1 Corticoides (prednisona)

Ante un paciente con sindrome nefrotico primario
> de 1 afio y < de 12 afios, luego de realizada la
PPD y una Rx de torax, iniciar el tratamiento con

corticoides. Si este paciente es corticosensible, la
mas probable es que se trate de lesion por cambios
mihimos, y no se realiza biopsia renal.

4.1.1 Inicial

2 mg/kg/dia (calculado como peso seco) diaria-
mente, durante 4 semanas, seguido de 1.5 mg/kg/
dia alterno durante otras 4 semanas.

4.1.2 Recafdas
2 mg/kg/dia hasta 3 dias consecutivos de aprotei-
nuria, y luego, 4 semanas de tratamiento a 1.5 mg/
kg/dia alterno.

4.1.3 SN con recafdas frecuentes/corticode-
pendencia

(a) Prednisona en dosis decrecientes hasta 0.1 - 0.2
mg/kg/dia (o dosis equivalentes en dias alternos)
durante 6 - 12 meses. Si recae o existe toxicidad es-
teroide — (b).

(b) Agregar al tratamiento anteriormente mencio-
nado levamisol 2 - 2.5 mg/Kg en dias alternos, du-
rante 1 - 2 afios. La prednisona puede ser descendi-
da muy lentamente hasta suspension. Si la respues-
ta no es satisfactoria — (c)

(¢) Ciclofosfamida 2 mg/kg/dia durante 90 dias jun-
to con prednisona 1 mg/kg/dia en dias alternos.
Controlar valores de leucocitos en sangre periferi-
ca cada 2 - 3 semanas (suspender durante algunos
dias si el numero desciende de 3.500 mm?). Si re-
cae — (d)

(d) Prednisona segun (a). A menudo la ciclofosfa-
mida modifica el comportamiento evolutivo del
SN. Si recae o hay toxicidad, considerar (e)

(e) Ciclosporina A 5 mg/kg/dia durante 1 - 2 afios.
Controlar funcion renal. Si recae — (f).

(f) Agregar a (e) prednisona a baja dosis.

4.1.4 Control

En nifios con anasarca efectuar controles de fun-
cion renal (urea, creatinina) y medio interno (Na,
K, Cl, Cay, eventualmente, acido base).

Control seriado de la proteinuria con tira reactiva
o acido sulfosalicilico.

4.2 Sintomatico del control del edema

Si hay edemas, debe hacer dieta hiposodica estric-
ta; durante el tratamiento con esteroides dieta hi-
posodica mitigada.
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Reposo relativo en casos de anasarca.

En presencia de edema franco se indicaran diureti-
cos: furosemida 1 - 3 mg/kg/dia por via oral en 2
o 3 tomas diarias. La dosis puede ser incrementa-
da hasta un maximo de 5 mg/kg/dia. Si no hay res-
puesta se agrega hidroclorotiazida (dosis inicial 0.5
mg/kg; dosis maxima 2 a 3 mg/kg/dia) sola o asocia-
da con amiloride. Suspender los diureticos si remi-
te la proteinuria y/o presenta crisis diuretica.

Si el edema es masivo y refractario al tratamiento
diuretico, situacion poco frecuente en la actualidad,
puede utilizarse albumina al 20% endovenosa en
dosis de 1 gr/kg premezclado con furosemida 2 - 3
mg/kg/dia, a pasar en 1 - 2 horas.

4.3 Internacion

Se reserva la internacion para la evaluacion diag-
nostica del episodio inicial, con motivo de efectuar-
se biopsia renal, para control de alteraciones gra-
ves del medio interno (deshidratacion, anasarca), o
ante complicaciones.

4.4 Complicaciones

4.4.1 Infecciones

Peritonitis: es la complicacion infecciosa mas fre-
cuente. Siempre se presenta en recaida.
Sintomatologia: fiebre, vomitos, dolor abdominal,
dolor a la palpacion, con la descompresion brusca
y a la percusion. Ante la sospecha de peritonitis e-
fectuar hemocultivos y puncion abdominal (fosa ili*
aca izquierda).

Aproximadamente 2/3 de los casos son producidas
por Diplococcus pneumoniae.

Tratamiento empitico inicial: cefotaxime 100 mg/
kg/dia EV. La mejoria clihica es rapida (24 - 48 hs).
Duracion del tratamiento 7 - 10 dias.

Otras infecciones: celulitis. Casi siempre se pre-
senta en nifilos muy edematizados. Tratamiento: pe-
nicilina o cefotaxime. Neumonia/supuracion pleu-
ro pulmonar.

4.4.2 Alteraciones metabdlicas
Pueden observarse: deshidratacion, hiponatremia,
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hipokalemia, hipocalcemia, alcalosis metabolica.
Estas estan, en gran parte, vinculadas al uso de
diureticos.

4.4.3 Complicaciones raras pero potencial men-
te graves son: Trombosis venosa profunda, insu-
ficiencia renal aguda.

5. Interconsulta

Debe considerarse consulta con nefrologo pediatri-
co frente a todo nifio cuya presentacion sugiera que
la lesion histologica no sea de tipo cambios mihi-
mos, o cuando, iniciado el tratamiento, se presen-
ten recaidas frecuentes, corticodependencia o cor-
ticorresistencia.

6. Indicaciones de biopsia renal

= Sihdrome nefrotico secundario

= Pacientes menores de 1 afio o mayores de 12

= Hematuria macroscopica

= Insuficiencia renal persistente o que no sea atri-
buible a hipovolemia

= Corticorresistencia

= Fraccion C3 del complemento disminuida

= Manifestaciones de disfuncion tubular

7. Vacunas

Los nifios nefroticos pueden vacunarse normal-
mente a menos que hayan estado recibiendo corti-
coides diarios por mas de una semana. En estos ca-
sos debe evitarse el uso de vacunas a germenes vi-
vos hasta que el nifio haya estado sin corticoides
por 3 meses. Se puede vacunar si esta en regimen
de corticoides a dias alternos (< de 0.5 mg/kg/dia).
No debe darse vacuna antipoliomielitica oral (a vi-
rus vivos) a contactos familiares de pacientes reci-
biendo altas dosis de corticoides.

Ademas de las vacunas del calendario esta indicada
la vacuna antineumococcica (mayores de 2 afios) y
la antivaricelosa.
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