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EL TRASPLANTE HEPATICO Y RENAL
COMBINADO (THRC) NORMALIZA EL
COMPLEMENTO Y EVITA LA RECIDIVA DEL
SINDROME HEMOLITICO UREMICO (SHU)
ATiPICO POR MUTACION EN EL FACTOR B

A. Alonso Melgar, M. Melgosa, M. Lopez-Trascasa, M.
Navarro M, A. De la Vega, P. Sanchez-Corral
Servicios de Nefrologia y Hepatologia Pedidtricos e
Inmunologia, Hospital La Paz, Madrid, Espaia

Justificacion: Las alteraciones congénitas de las proteinas
reguladoras del complemento son causa de SHU atipico; en
algunas existe una activacion continua que condiciona la
pérdida del injerto por recidiva de de la microangiopatia
trombotica cuando se realiza un trasplante renal aislado.
Los aislados trasplantes combinados de higado vy rifidn rea-
lizados en SHU por mutaciones de factor H normalizan la
sintesis y la funcion reguladora de dicho factor evitando la
recidiva de la enfermedad primaria. Los pocos casos descri-
tos de HUS con mutacion en el factor B en los que se ha
realizado un trasplante renal aislado han perdido el injerto
por recidiva del SHU. Describimos el primer paciente con
HUS por mutacion en factor B en el que un TCHR normalizo
el complemento sérico y evito la recidiva evolucionando al
ano con funcion hepatica y renal normales.

Caso clinico: Lactante varon diagnosticado de SHU per-
sistentemente hipocomplementémico a los 4 meses de
vida, sufriendo 8 recidivas y desarrollando una hipertension
arterial grave. Ni los recambios de plasma o infusiones
periddicas ni el tratamiento inmunosupresor modificaron la
evolucion de la enfermedad, desarrollando una insuficiencia
renal progresiva y necesitando dialisis a partir de los 3
anos de vida. Durante su estancia en dialisis presentd
episodios confusionales y de acrocianosis atribuidos a
enfermedad microvascular. En ningln momento se controld
la hipertensién arterial pese a nefrectomia bilateral. En
todo momento presento niveles de C3 y C4 muy bajos con
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una ratio invertida. No se encontraron mutaciones en factor
H, factor | o MCP; sin embargo, se objetivd una mutacion
en heterocigosis en el factor B (Lys323Glu; Goicoechea et
al, PNAS. 2007;104:240-5) con ganancia de funcion.
Evolucién tras THRC: En marzo de 2009 se realizé un THRC,
normalizandose en los primeros dias las funciones hepatica
y renal. Los niveles de C3 y C4 se normalizaron durante
la primera semana pero la ratio C3/C4 se normalizé inme-
diatamente después del TCHR indicando que la andémala
activacion de C3 se habia corregido. Al ano del trasplante el
paciente presenta funciones hepatica y renal normales y no
han existido nuevos brotes de SHU.

Conclusion: La buena evolucién clinica sugiere que el THRC
es una buena opcion terapéutica para otros pacientes con
insuficiencia renal secundaria a SHU atipico con activacion
del complemento asociado a mutaciones del factor B.
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EL FRAGMENTO N-TERMINAL DEL PEPTIDO
NATRIURETICO TIPO B (NT-PROBNP) ES MEJOR
MARCADOR DE DISFUNCION VENTRICULAR QUE
LA MASA VENTRICULAR IZQUIERDA (MVI) EN
NINOS EN DIALISIS
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A. Alonso Melgar, C. Peralta, J. Rivas, L. Espinosa, C.
Garcia Meseguer, C. Fernandez C, M. Melgosa, A. Pefa, J.
Lumbreras, M. Navarro

Servicio de Nefrologia Pedidtrica, Hospital La Paz, Madrid,
Espana

Justificacion y objetivos: NT-ProBNP es marcador inde-
pendiente de sobrecarga volumétrica, dano miocardico y
mortalidad en adultos en dialisis aunque su acumulacion
en insuficiencia renal dificulta su interpretacion. Escasos
estudios en nifos muestran asociacion con hipertrofia ven-
tricular (HVI). Nuestro objetivo es valorar el valor predictor
de disfuncion sistolica y/o diastolica ventricular en nifos en
dialisis.

Pacientes: Se estudié a 15 nifos (8 varones) de 9,48 £5
anos en tratamiento con dialisis durante 27 431 meses
(6 en hemodialisis y 9 en peritoneal). Un 66% eran hiper-
tensos, 46% tenian HVI y 33% disfuncion ventricular. Un 60%
de los pacientes habia tenido algin evento cardiovascular
(edema agudo de pulmon, insuficiencia cardiaca o urgencia
hipertensiva).

Resultados: La poblacion hipertensa (HTA) tuvo mayor masa
ventricular (107 & 66 versus 48 + 13 g/m?; Z-score: 2,2 ver-
sus -1,44), mayores niveles de NT-ProBNP (14.407 = 14.000
versus 4.423 +5.084 pg/ml) y de troponina | (0,11+0,2
versus 0,03 +0,1 ng/ml). Los factores asociados con disfun-
cion ventricular objetivada como disminucion de la fraccion
de eyeccion y/o de acortamiento fueron el incremento de
los niveles de NT-ProBNP superiores a 5.500 pg/ml (riesgo
relativo [RR] =2,5); presencia anterior de eventos cardiovas-
culares (RR=2,5), laHVI grave (RR=2) e HTA previa (RR=2) y
no lo fueron la ganancia de peso interdialisis, la hipotension
durante las sesiones, la funcion renal residual, la evolucion
de la enfermedad renal, la modalidad y dosis de dialisis, la
hemoglobina o los niveles de iPTH.

Conclusiones: Valores de NT-ProBNP superiores a 5.500
pg/ml son marcadores de disfuncion miocardica en nifios en
dialisis.

INFLUENCIA DE LAS SOLUCIONES
BIOCOMPATIBLES EN LA INCIDENCIA DE
PERITONITIS EN NINOS CON DIALISIS
PERITONEAL. DATOS DEL REGISTRO ESPANOL
DE DIALISIS PERITONEAL (DP)

A. Alonso Melgar, A. Sanchez Moreno, G. Ariceta, M.J.
Sanahuja, D. Morales, R. Muley, J.A. Camacho, F. Santos,
M. Gil

Grupo Espanol de Didlisis Peritoneal Pedidtrica

Justificacion y objetivos: La influencia de soluciones
biocompatibles (aminoacidos, bicarbonato e icodextrina)
en la incidencia de peritonitis no esta demostrada. Nuestro
objetivo es valorar su influencia en ninos espanoles.

Pacientes: Durante el periodo 2003-2009 se han recogido
datos en 9 hospitales espanoles de 184 pacientes (60% varo-
nes) de edad mediana 7,4 anos (20% menores de 2 afnos) con
evolucion en DP de 8 meses. El 67% permanecié menos de 1
ano en dialisis. DP fue el primer tratamiento sustitutivo en el
73%, el 11% procedia de trasplante y el 10% de hemodialisis.

El trasplante renal fue destino de la mayoria de los pacien-
tes (65%). La mortalidad fue del 3% y la supervivencia de
la técnica del 88%, siendo del 36% el fracaso atribuido a
peritonitis. Las soluciones biocompatibles utilizadas: 63%
buffer bicarbonato; 42% icodextrina y 16% aminoacidos.
Resultados: Sélo el 33% de los pacientes presentaron peri-
tonitis con incidencia de 1 episodio/paciente-17 meses. El
95% de los episodios curaron sin retirada del catéter con
promedio de 2,94+2 dias de efluente turbio. En el 10%
de los episodios hubo recidiva posterior. Un 5% de todos
los episodios implicaron el abandono definitivo de la téc-
nica. Los menores de 2 anos tienen una incidencia mayor (1
episodio/paciente-12 meses). Los agentes etiologicos fue-
ron: gramnegativos 22%; Staphylococcus coagulasa negativo
17%; Staphylococcus aureus 13%; Pseudomonas 13%; otros
grampositivos 14%; no filiada 9%; hongos 1,8%. Pseudomo-
nas y Staphylococcus aureus se asociaron a mayor riesgo
de recidiva y Pseudomonas y hongos con mayor nimero
mayor de dias de efluente turbio (5,25 +£4 versus 2,27 £2;
p<0,01). Fueron factores asociados a peritonitis: la menor
edad (p=0,002); la presencia de gastrostomia (p=0,001);
la infeccion de orificio de catéter (p=0,002); la pérdida de
la funcion residual (p=0,001) y el retraso de peso inicial
(p=0,004) y no lo fueron la enfermedad primaria, la moda-
lidad terapéutica, el tipo de catéter, la talla, la funcion renal
residual inicial o el K/TV. La incidencia de episodios de peri-
tonitis fue similar en los pacientes con o sin bicarbonato
sin embargo la utilizacion de icodextrina y aminoacidos se
asocid con una disminucion en el nimero (0,8 +0,09 versus
1,3+1,3; p=0,002).

Conclusiones: Los nifos espanoles tratados con DP tienen
una tasa aceptable de peritonitis. El buffer bicarbonato no
mejora la incidencia pero la utilizacion conjunta de icodex-
trina y aminoacidos parecen tener un efecto positivo.

MUTACIONES GENETICAS EN EL SINDROME
HEMOLITICO UREMICO ATIPICO. ;HAY ALGO
MAS?

M. Anton Gamero?, E. Garcia Martinez?, D. Ruiz Diaz?, M.D.
Orddnez Diaz?, J.L. Pérez Navero?, P. Sanchez Corral?
2Unidad de Nefrologia Pedidtrica. Hospital Universitario
Reina Sofia, Cordoba, Espafa

bUnidad de Investigacién y Centro de Investigacion
biomédica en Red de Enfermedades Raras (CIBERER).
Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espaha

Introduccion: El estudio de las mutaciones en los genes
reguladores del complemento en los nifios con sindrome
hemolitico urémico atipico y su correlacion con la evolucion
clinica ha supuesto un avance en el manejo de esta enfer-
medad. Sin embargo, la comprension de los mecanismos
patogénicos y de la relacion fenotipo-genotipo es escasa sin
permitir aln establecer factores prondsticos. Presentamos
la evolucion y manejo de tres casos de nuestra unidad.

Casos clinicos: Caso 1. Mujer de 12 afos con sindrome
hemolitico-urémico familiar debido a mutacion funcional de
C3. Desde su diagnostico a los 4 afos, ha presentado 13
episodios de dafno renal agudo que se han controlado con
plasmainfusion y en 3 ocasiones ha precisado técnicas de
depuracion extrarrenal. Recuperacion completa intercrisis.
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Antecedente de madre y hermana de la madre afectadas
de la misma mutacion. La ultima crisis tiene lugar en el
contexto de gripal por nuevo virus de gripe A y precisa
depuracion extrarrenal con hemofiltracion durante 5 dias
con recuperacion completa posterior de la funcion renal y
remision hematologica.

Caso 2. Mujer de 5 afos con sindrome hemolitico-urémico
familiar debido a doble mutacion de MCP y de CFl. Desde
los 15 meses habia tenido 3 episodios de dano renal agudo
en relacion con microangiopatia trombdtica y en todos se
habia controlado con plasmainfusion y sin precisar depura-
cion extrarrenal. Hipertension arterial transitoria intercrisis
y proteinuria leve. En los Ultimos meses se detecta situa-
cion de hemolisis cronica con leve alteracion de la funcion
renal. Se inicia plasmainfusion y tras 10 dias sin respuesta
comienza ciclos de plasmaféresis que completa hasta 22
sesiones y tras remision completa de la enfermedad se
suspenden sesiones. Hipertension arterial severa que pre-
cisa politerapia a pesar de la mejoria de la enfermedad.
A la semana de la suspension de la plasmaféresis presenta
rebrote de la enfermedad con dano renal agudo y oliguria
precisando depuracion extrarrenal y administracion de ecu-
lizumab para frenar la actividad aunque persiste hemdlisis
cronica por hipertension maligna.

Caso 3. Mujer de 5 afos afectada de Sindrome hemolitico-
urémico atipico por doble mutacion de MCP. No existen
antecedentes familiares aunque sus padres son portadores
de la mutacion. Ha presentado 4 episodios de dafo renal
agudo de los que se ha recuperado completamente con
plasmainfusion y en 2 ocasiones ha necesitado depuracion
extrarrenal.

Conclusiones: La evolucion de nuestros pacientes y la res-
puesta a los tratamientos ha sido variada y en ocasiones
diferente a la esperada por el tipo de mutacion, lo que
hace pensar que existen factores aun desconocidos que
determinan el prondstico de estos enfermos y que pueden
condicionar su manejo terapéutico.

ECULIZUMAB EN UN CASO DE SHU ATIPICO
HIPOCOMPLEMENTEMICO

J.A. Camacho?, A. Vila?, S. Rodriguez de Cordoba®, M.
Lopez-Trascasa®, M. Ramos?, J. Vila?, A. Giménez?, C.
Rovira?

aSeccion Nefrologia y Servicio de Anatomia Patoldgica,
Hospital Infantil Sant Joan de Déu, Barcelona

bCentro Investigaciones Bioldgicas, CSIC, Madrid, Espafa
¢Unidad de Inmunologia, Hospital Universitario La Paz,
Madrid, Espafa

Introduccién: El sindrome hemolitico urémico atipico
(SHUa) se caracteriza por la presencia de anemia hemo-
litica microangiopatica asociada a trombocitopenia e
insuficiencia renal aguda. Recientemente se ha descrito
la presencia de alteraciones genéticas en un porcentaje
de pacientes con SHU, ademas de la presencia de autoan-
ticuerpos y estas alteraciones pueden o no asociarse con
hipocomplementemia. Ante la sospecha de un SHUa es
imprescindible la identificacion de los factores reguladores
del complemento lo mas pronto posible para instaurar un
tratamiento adecuado, ya que el factor tiempo es critico

en el pronodstico evolutivo de la enfermedad. En situaciones
de hipocomplementemia y activacion del sistema del
complemento por la via alterna, el eculizumab, anticuerpo
monoclonal humanizado dirigido contra la fraccion c5 del
complemento actGia impidiendo que se genere c5b y evita
asi la formacion del complejo de ataque de membranas.
Caso clinico: Nina de dos anos y medio diagnosticada de
glomerulonefritis membranoproliferativa tipo I, que cursa
con proteinuria, anemia, hipertension, hipocomplemente-
mia C3 persistente e insuficiencia renal moderada, tratada
con prednisona con escasa respuesta. Al mes del tra-
tamiento esteroideo presenta de forma brusca deterioro
clinico acompaiiado de anemia hemolitica, trombocitope-
nia, mayor deterioro de funcion renal, incremento de la
proteinuria e HTA severa. Se inicia estudio de los factores
del complemento y tratamiento con recambios plasmaticos,
anadiéndose ciclofosfamida a la pauta previa de esteroides,
consiguiéndose la estabilizacion clinica y analitica parcial
de la paciente. El estudio genético revela la presencia de
una mutacion en heterocigosis en el exon 24 del gen de C3,
heredada del padre y no descrita con anterioridad. Veinte
dias después del diagnostico de SHUa se inicia tratamiento
con Eculizumab (Soliris®), 2 dosis separadas una semana y
luego la misma dosis cada 14 dias. La tolerancia clinica al far-
maco ha sido excelente. La evolucion clinica tras el inicio del
eculizumab ha sido muy buena, normalizando hematocrito
y plaquetas, sin signos de hemolisis, control de la TA con
menor requerimiento farmacoldgico, descenso de las cifras
de proteinuria por debajo de los valores previos al cuadro
de SHUa y completa normalizacion de la funcion renal.
Cuatro meses después de haber iniciado el tratamiento, tras
10 dosis de eculizumab, se ha suspendido su administracion
persistiendo la paciente sin signos clinicos ni biolégicos de
SHU tras cuatro meses sin el farmaco.

La presencia de una GNMP en una paciente con una alte-
racion en el gen C3 ha propiciado la aparicion de un SHUa,
controlado finalmente con eculizumab.

SINDROME DE DENYS-DRASH. NUEVA VARIANTE

M.C. Carrasco Hidalgo-Barquero?, E. Hidalgo-Barquero del
Rosal®, R. Cabrera Pérez¢, J.M. Garcia Blanco®
2Departamento de Pediatria, Complejo Hospitalario
Universitario Infanta Cristina, Badajoz, Espafia

bUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Materno
Infantil, Badajoz, Espafha

¢Departamento Anatomia-Patolégica, Hospital
Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia

Introduccién: El gen supresor del tumor de Wilms (WT1;
11p13) desempena un papel fundamental en el desarrollo y
funcion renal. Mutaciones WT1 suelen ocurrir en los exones
8 y 9 (Denys-Drash) o en el intron 9 (Frasier). Original-
mente, el sindrome de Denys-Drash (SDD) se caracteriza por
seudohermafroditismo masculino, tumor de Wilms y escle-
rosis mesangial difusa rapidamente progresiva a fallo renal.
Existen formas incompletas, entre ellas, nifas con genotipo
femenino con nefropatia y tumor de Wilms.

Caso clinico: Nifa de 2 afos estudiada por tumoracion renal
izquierda detectada en ecografia abdominal, realizada por
abdominalgia y proteinuria en orina aislada. Genitales exter-
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nos femeninos de configuracion normal. No dismorfias. Es
diagnosticada de tumor de Wilms izquierdo e intervenida
(nefrectomia izquierda). En controles persiste proteinuria
en orinas aisladas (80-170mg/dl) y TA > P95 para la edad.
El estudio de funcién renal confirma proteinuria en rango
nefrético (45 mg/m?/h) sin patron bioquimico de sindrome
nefrotico y filtrado glomerural normal.

La anatomia patologica revela glomeruloesclerosis focal y
segmentaria (GEFS) con fibrosis intersticial y atrofia tubular.
En el contexto de un probable cuadro sindromico (Denys-
Drash, Frasier) se solicita estudio genético, descartandose
seudohermafroditismo: cariotipo femenino normal 46 XX.
Estudio de mutaciones del gen WT1 en sangre periférica:
mutacion consistente en la sustitucion del aa arginina loca-
lizado en la region 390 por un codon de parada en el exdn
9, descrita previamente en el sindrome de Denysh-Drash.
Muestra ADN tumoral: delecion desde la region 11p15 hasta
la region 11p12. Actualmente tras 4 afos de evolucion, se
encuentra asintomatica, su filtrado glomerular es normal y
mantiene una proteinuria en torno a 15mg/m2/h con IECA
y ARA.

Conclusiones: En nuestra paciente cuya mutacion genética
es caracteristica del sindrome de Denys-Drash cabria esperar
una esclerosis mesangial difusa. La evidencia anatomopa-
tologica de una GEFS (asociada clasicamente al sindrome
de Frasier) y la evolucion clinica (filtrado glomerular nor-
mal tras 4 afos de seguimiento) corrobora de nuevo que
ambas condiciones (Frasier, SDD) deben ser consideradas
como parte del espectro de la enfermedad debida a muta-
ciones DEL gen WT1, mas que como enfermedades separadas
y que la nefropatia predice el prondstico de la enfermedad.

SINDROME DE GORDON

M.C. Carrasco Hidalgo-Barquero?, E. Hidalgo-Barquero del
Rosal®, D. Naranjo Vivas?, J. M. Garcia Blanco®
@Departamento de Pediatria, Hospital Materno Infantil,
Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz, Badajoz,
Espana

bUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Materno
Infantil, Badajoz, Espafha

Introduccién: También llamado seudohipoaldosteronismo
tipo Il y shunt de cloro, es una enfermedad inusual
caracterizada por hipertension arterial (HTA), acidosis
hiperclorémica e hiperpotasemia, con funcion glomerular
normal. También se han descrito pacientes, en edades tem-
pranas, sin HTA (sindrome de Spitzer-Weinstein). Es una
tubulopatia primaria, de HAD, con mutaciones en los genes
que codifican las quinasas WNK1 y WNK4.

Caso clinico: Varon de 12 anos que ingresa para estudio tras
detectar en analitica por cuadro sincopal, acidosis metabo-
lica hiperclorémica e hipercaliémica con anion GAP normal
(pH 7,26; HCO3 16 mmol/L; Cl 111 mEq/|; K 6,4 mEq/l; GAP
10-12).

Antecedentes familiares: madre, hija Unica, en tratamiento
con indapamida por HTA e hiperpotasemia (probable seu-
dohipoaldosteronismo tipo Il). Abuela materna: 73 anos,
cardiopatia hipertensiva. Antecedentes personales: sin inte-
rés. Buen desarrollo ponderoestatural (peso y talla en P50).
Exploracion fisica: normal. TA normal.

Examenes complementarios: funcion glomerular normal
(Cer 123 ml/min/1,73 m?); hipercalciuria (4,6-6 mg/kg/dia).
Excrecion fraccionada de Na, K y Cl descendidas (EFNa
0,2%; EFK 5,4%; EFCL 0,5%); resto de funciones renales nor-
males. Gradiente transtubular de K descendido (GTTK 4);
pH urinario acido en ayunas (GAU+). Prueba de furose-
mida normal (desciende el pH urinario a 5 y asciende la
EFK de 6,4 a 33%). Prueba de sobrecarga alcalina normal
(asciende la pCO; en orina de 26 a 81 mmHg). Renina plasma-
tica basal descendida (0,01-0,2 ng/ml/h); aldosterona basal
normal. Estudio endocrinoldgico, metabolismo fosfocalcico,
oftalmologico, cardioldgico y neuroldgico normales. Estudio
genético (mutaciones/secuenciacion de los genes WNK4 y
WNK1) pendiente. Con el juicio clinico de sindrome de Gor-
don se inicia tratamiento con hidroclorotiazida a dosis baja
y dieta sosa, normalizandose las anomalias bioquimicas.
Conclusiones: El llamativo y persistente descenso de la EFCl
y Na, la normalidad de las pruebas de furosemida y de
sobrecarga alcalina, los antecedentes familiares y los datos
analiticos del ingreso a pesar de la talla y TA normal nos
sugieren que se trata de un sindrome de Gordon (mas que
de un sindrome de Spitzer-Weinstein). La ausencia de HTA
en el momento actual puede ser debido a la edad temprana
del paciente, ya que suele aparecer en la adolescencia en
pacientes no tratados.

DIABETES MELLITUS DE NOVO POSTRASPLANTE
RENAL INFANTIL

A. Cubero Santos, J. Fijo Lopez-Viota, F. De la Cerda Ojeda,
A. Sanchez Moreno, J.J. Cubero Gomez, R. Bedoya Pérez
Unidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Universitario
Virgen del Rocio, Sevilla, Espafna

Introduccion: La diabetes mellitus de aparicion de novo
postrasplante (DMPT) es una complicacién relativamente
frecuente y bien conocida del trasplante renal en poblacion
adulta. En cambio, en la infancia, su menor incidencia unida
al limitado numero de pacientes trasplantados en cada
centro hace que las series extensas publicadas sean escasas.
Material y métodos: Estudio retrospectivo. Revisamos las
historias clinicas de pacientes y la base de datos informa-
tizada de pacientes trasplantados. Consideramos criterios
diagnosticos los definidos por la WHO y la ADA. Disefiamos
a su vez un estudio analitico de casos-controles en el que
2 controles fueron seleccionados por cada caso. Las varia-
ble analizadas fueron: edad, sexo, enfermedad primaria,
requerimientos de dialisis pretrasplante (tiempo y tipo de
dialisis), nUmero de injertos previos, causa de pérdida de los
mismos. Edad del donante, injerto de vivo o cadaver. Ante-
cedentes familiares: historia familiar de diabetes mellitus,
hiperlipidemia, HTA u obesidad, antecedentes personales de
HTA o hiperlipidemia, percentil IMC pretrasplante, percen-
til IMC 2 meses postrasplante, y el incremento entre dichas
determinaciones, cifras de colesterol y triglicéridos, bolos
de corticoides como tratamiento de rechazo, infecciones
concomitantes y tratamiento inmunosupresion.

Resultados: El 5,1% de los pacientes de nuestra serie
desarrollaron DMPT. Esta complicacion tuvo su maxima
incidencia en los primeros 6 meses postrasplante, siendo
el tiempo medio de aparicion de 1,5 mes. Diez de ellos
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recibieron tratamiento con insulina y los otros solo pre-
cisaron modificaciones en el régimen de tratamiento
inmunosupresor y medidas dietéticas para el control de la
diabetes. En 11 de los 12 pacientes la diabetes mellitus fue
reversible; el tiempo medio en que se logré interrumpir el
tratamiento con insulina fue de 8 meses. En el grupo de los
casos se observo un mayor incremento en el percentil de
IMC en los primeros meses postrasplante. No se obtuvieron
diferencia entre las cifras medias de colesterol, triglicéridos
ni creatinina entre ambos grupos.

Conclusiones: La DMPT, complicacion frecuente del tras-
plante renal de adultos, tiene menor incidencia en ninos,
aparece casi siempre en los primeros meses postrasplante
y en la mayoria de los casos es transitoria. Los factores de
riesgo mas aceptados para su desarrollo son: uso de esteroi-
des y tacrolimUs, la historia familiar y la obesidad.

DIAGNOSTICO DE HIPEROXALURIA TIPO | COMO
ENFERMEDAD RENAL CRONICA EN ESTADIO
TERMINAL. REVISION DE 2 CASOS

A. Cubero Santos?, A. Sanchez Moreno?, D. Ruiz Diaz®, M.D.
Parody Nunez?, R. Cabrera Pérez¢, R. Bedoya Pérez?
aServicio de Pediatria, Hospital Virgen del Rocio, Sevilla,
Espana

bServicio de Pediatria, Hospital Reina Sofia, Cérdoba,
Espana

¢Servicio de Anatomia Patologica, Hospital Virgen del
Rocio, Sevilla, Espana

Introduccién: La hiperoxaluria primaria (HOP) es un error
congénito del metabolismo del aminoacido glioxilato de
herencia autosémica recesiva. HOP tipo 1, en la que existe
un déficit de la alanina-glioxilato-aminotransferasa (AGT),
es la forma mas comun.

Material y métodos: Exponemos 2 casos de presentacion de
esta patologia en forma de enfermedad renal terminal en 2
varones de 5 meses y 12 anos, respectivamente. Revisamos
datos demograficos, analiticos, radiolégicos y anatomopa-
toldgicos que sugerian esta entidad como etiologia del fallo
renal, el tratamiento instaurado y el diagnostico de confir-
macion mediante el estudio genético al hallarse la mutacion
lle 244 Thr en el gen que codifica la AGT en el caso 1 en
heterocigosis y en el caso 2 en homocigosis.
Resultados-discusion: Ambos pacientes tienen en comun la
procedencia del norte de Marruecos y la existencia de con-
sanguinidad. El primero destaca por la agudeza del debut,
enfermedad renal severa en lactante previamente asintoma-
tico precipitada por un cuadro de gastroenteritis, y la edad
temprana (5 meses). El segundo caso lo destacamos por las
elevadas cifras de creatinina al diagnostico (37,7 mg/dl) en
un paciente con antecedentes de célicos nefriticos de repe-
ticion en su pais de origen y cierto grado de insuficiencia
renal no filiada.

Conclusiones: La HOP se considera responsable del 1% de
los casos de IRC en la infancia. Los sintomas se inician en
el primer ano de vida en el 15% de los pacientes y en el
50% antes de los cinco. La hemodialisis en régimen inten-
sivo es la técnica de depuracion extrarrenal mas eficaz. El
tratamiento definitivo es el trasplante hepatorrenal.

GLOMERULONEFRITIS CON SEMILUNAS EN
PEDIATRIA: REVISION DE 44 CASOS

A. Cubero Santos?, K. Tullus®, D. Ruiz¢, J.J. Cuberod, N.
Sebire®, R. Bedoya?

aServicio de Pediatria, Hospital Virgen del Rocio, Sevilla,
Espana

bGreat Ormond Street Hospital for Children, Londres,
Reino Unido

¢Servicio de Pediatria, Hospital Reina Sofia, Cérdoba,
Espana

dServicio de Nefrologia, Hospital Infanta Cristina, Badajoz,
Espana

Introduccion: La proliferacion extracapilar en semilunas
(glomerunefritis crecéntica) se define por la presen-
cia de 2 o mas capas de células en el espacio de
Bowman.

Se cuantifican segln el grado de afectacion del penacho glo-
merular y se clasifican en celulares, fibrocelulares o fibrosas.
Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo
mediante revision historias clinicas de pacientes con diag-
nostico anatomopatologico de glomerulonefritis con semilu-
nas en el Great Ormond Street Hospital for Children. Se estu-
diaron datos demograficos, presentacion clinica, datos ana-
liticos, hallazgos anatomopatoldgicos; microscopia Optica,
tratamiento y repuesta al mismo. Como marcador de dano
renal a largo plazo se estudio la presencia de proteinuria,
presencia de hipertension y disminucion del aclaramiento de
creatinina.

Resultados: Cuarenta y cuatro pacientes. Representa el
3,3% de biopsia a rindn nativo; 66% mujeres. Edad media
al diagnostico 10,44 3,46. Tiempo medio de seguimiento
4,2 4+2,37. Patologias; pUrpura de Scholein-Henoch (25,1%),
lupus eritematoso sistémico grado IV (25,1%), glome-
rulonefritis post-infecciosa (18,1%), poliarteritis nodosa
microscopica 6/44 (13,6%) glomerulonefritis membrano
proliferativa (6,8%), Good-Pasture 3/44 (6,8%) granulo-
matosis de Wegener 2/44 (4,5%) y filtrado glomerular
estimado medio al diagnostico 35,8430,3. Los pilares
del tratamiento en fase aguda en todos los grupos
incluyeron: plasmaféresis, rituximab, ciclofosfamida y cor-
ticoides; 3 pacientes precisaron dialisis aguda. Respecto
a la correlacion hallazgos microscopia con evolucion a
largo plazo, desarrollaron enfermedad renal crénica ter-
minal (ERCT): 1 paciente del grupo HSP, que presentaba
el 100% de semilunas fibroepiteliales, 1 en el de enfer-
medad Good-Pasture cuya biopsia mostré 100% semilunas
fibroepiteliales, 1 en el caso de enfermedad de Wege-
ner con 60% semilunas fibrocelulares, 1 diagnosticado
de glomerulonefritis post-infecciosa cuya biopsia mostrd
un 40% de semilunas celulares y 2 de los afectos de
poliangeitis microscopica, con 60% y 100% de semilu-
nas celulares respectivamente. Ninguno de los pacientes
en el grupo lupus eritematoso sistémico evolucion6 a
ERCT.

Conclusiones: La glomerulonefritis con semilunas no es una
entidad anatomoclinica especifica, sino la manifestacion his-
tologica de un dano glomerular severo de etiologia diversa.
Prondstico variable seglin etiologia. Son fundamentales el
diagnostico y el tratamiento precoz.
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TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO DE DONANTE
VIVO. ESTUDIO COMPARATIVO CON EL
TRASPLANTE DE DONANTE CADAVER

L. Espinosa Roman, M. Navarro Torres, M.C. Garcia
Meseguer, A. Alonso Melgar, M. Melgosa, M.J. Martinez
Urrutia, E. Jaureguizar Monereo

Servicio de Nefrologia Pedidtrica, Hospital La Paz, Madrid,
Espaha

Introduccion: El trasplante renal de donante vivo constituye
la mejor opcion terapéutica de la enfermedad renal crénica
terminal en la infancia.

Objetivos: Comparar la evolucion del trasplante renal de
donante vivo (TDV) con el trasplante de cadaver (TDC) en
nuestro centro.

Material y métodos: Desde 1994 a 2009 se han rea-
lizado 233 trasplantes renales a pacientes pediatricos
en nuestra unidad, 72 de los cuales (30%) fueron TDV,
21 padres y 51 madres. El protocolo inmunosupresor
consiste en triple terapia con esteroides, micofeno-
lato mofetilo y ciclosporina/tacrolimds con induccion con
baxilisimab/timoglobulina. Consideramos una p significa-
tiva<0,05.

Resultados: La enfermedad renal primaria en TDV y TDC
fue displasia renal en 23% vs 21%, uropatia obstructiva 23%
vs 37%, GESF 1% vs 7% y otros 46% vs 50%. Los hallazgos mas
significativos se expresan en la tabla 1.

Tabla 1

TDV TDC P
10,86 +£5,53 10,6 +5,3 NS

Edad receptor (anos)

Edad del donante (afos) 39,7+6,9a 9,44+9,3a p <,0,0001

Primeros Tx 83,3% 82,4% NS

Tx predialisis 50% 13,2% p <0,0001

Tiempo en dialisis para  5,754+10,69 10,58 +11 p=0,005
1.° tx (meses)

Tiempo de isquemia fria 1,8440,51 17,62 +4,9 p<0,0001

(h)

N.° de fracasos 8/72 (11.1%) 42/161 (26%) p=0,009

Edad media al fracaso 15,8 +£5,6 14,3+4,5 NS
(anos)

Muertos 1/72 (1,3%)  3/161 (1,9%) NS

Rechazo agudo 25% 33,8% NS
acumulativo

Supervivencia paciente 98,3 98,1 NS
%

Supervivencia injerto 97,5/81,3 90,4/72,8 p=0,039

(1/7 anos) %

Conclusiones: El TDV en nuestro centro ha permitido rea-
lizar un 50% de trasplante anticipado, con una significativa
disminucion del tiempo en dialisis y mejor supervivencia del
injerto a largo plazo (p=0,039) (fig. 1). Destacar la adoles-
cencia como edad de riesgo para la pérdida del injerto, lo
que obliga a un seguimiento minucioso en estas edades para
conseguir un buen cumplimiento terapéutico.

Curva actuarial de supervivencia vivo vs cadaver (>1994)
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PTOSIS RENAL. ;CUANDO LA SOSPECHAMOS?

E. Garcia Martinez, M. Anton Gamero, D. Ruiz Diaz, I.
Roncero Sanchez-Cano |, J.L. Pérez Navero

Unidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Universitario
Reina Sofia, Cordoba, Espafia

Introduccién: La ptosis renal es una anomalia de la posi-
cion del rinon, congénita o adquirida, que consiste en una
movilidad de éste anémala dentro del retroperitoneo. Puede
ser causa de dolor abdominal recurrente, hematuria micro o
macroscopica, litiasis e incluso puede ocasionar dafo renal
parenquimatoso.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 10 anos
que ingresa por emisidn de orina oscura junto con sintomato-
logia miccional leve y dolor abdominal. En sus antecedentes
destaca historia de dolor abdominal recurrente y escoliosis
idiopatica. El estudio de funcion renal, inmunolégico y de
complemento resulta normal y se descarta infeccion urinaria
y patologia sistémica de otro tipo. En la ecografia abdominal
se aprecian rinones algo globulosos sin otras alteraciones.
Los controles clinicos durante su ingreso son normales y la
hematuria se autolimita en unas horas. Durante su segui-
miento a lo largo de un ano presenta nuevos cuadros de
hematuria autolimitada y en algunas ocasiones acompana de
dolor abdominal tipo cdlico; los episodios son autolimitados
y ceden con hidratacion y reposo. En los controles ecogra-
ficos realizados se detecta malrotacion y malposicion renal
derecha, con posible lesion cicatricial que se confirma gam-
magraficamente asi como la localizacién anémala del rindén
en vacio derecho que no habia sido puesta de manifiesto
previamente.

Conclusion: La ptosis renal es una anomalia de la posi-
cion y movilidad del rifdn. Puede ser causa de dafo renal
secundario a isquemia por traccion del pediculo vascular.
Su presentacion clinica es variada, para su diagndstico es
preciso un alto indice de sospecha y puede ser dificil la
demostracion clinica.



XXXVI Congreso de la Asociacion Espaiola de Nefrologia Pediatrica e7

ESTUDIO LONGITUDINAL DE LA FUNCION
RENAL EN NINOS DIAGNOSTICADOS DE ECTASIA
RENAL SIMPLE

S. Gonzalez Cerrato?, M. Rivero Falero?, V.E. Garcia
Rodriguez®, K. Dublan Garcia®, M. Monge Zamorano?, M.l.
Luis Yanes?, V. M. Garcia Nieto?

aUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Nuestra Sefora
de Candelaria, Santa Cruz de Tenerife, Espafia
bDepartamento de Pediatria, Hospital Universitario de
Canarias, Tenerife, Espafia

¢Departamento de Nefrologia Pedidtrica, Centro Médico
Nacional La Raza IMSS, México

Introduccién: La ectasia renal simple se define como una
dilatacion moderada de la pelvis renal en ausencia de reflujo
vesicoureteral o de obstruccion del tracto urinario. Se con-
sidera un proceso benigno. Recientemente, hemos descrito
que pudiera indicar una predisposicion genética a padecer
urolitiasis en la edad adulta. Hemos estudiado la funcion
renal longitudinal en un grupo de nifios con ectasia renal
simple.

Pacientes y métodos: Se incluyo a 44 ninos (34V, 10M).
La edad en el estudio inicial (S1) fue 104,84+93,1 dias
(rango: 4-330 dias). La edad en el estudio final (52) fue
3,6 +2,5 anos (rango: 1,02-10,5 anos). Se determinaron
la osmolalidad urinaria maxima (Uosm) tras estimulo con
desmopresina y los cocientes albumina/creatinina (Alb/Cr)
y N-acetilglucosaminidasa/creatinina (NAG/Cr).
Resultados: En S2 los valores de Uosm fueron significativa-
mente superiores que en S1(938,3 +138,4 vs. 574,3 +£135,3,
p<0,001). Asimismo, en S2 los valores de MAU/Cr (1,4+1,7
vs. 5,6 £4,5 pg/pmol, p<0,001) y de NAG/Cr (4,2+3,6 vs
18,9+19,6 U/g, p=0,001) fueron significativamente infe-
riores que en S1. En S1, 18/44 lactantes (40,9%) mostraron
defecto de la capacidad de concentracion renal y en S2 solo
8/44 ninos (18,2%). En 51, 11/35 (31,4%) tenian el cociente
Alb/Cr elevado y en S2 solo 4/36 (10%). En S2 se comprobd
una correlacion de la edad tanto con Uosm (r=0,48,
p=0,01) como con Alb/Cr (r=-0.35, p<0,05). En 26/44
(59,1%) de las familias, existian antecedentes familiares de
urolitiasis en primera y/o segundas generaciones.
Conclusiones: La ectasia renal simple es un proceso
benigno. Es desconocida la razén por la que en algunos
pacientes existe inicialmente una alteracion de la funcion
renal aunque existe una mejoria progresiva de la misma.

TRATAMIENTO MULTIDISCIPLINAR DE LA
OBESIDAD PEDIATRICA

J.D. Gonzalez Rodriguez?, J.J. Benavente®, P. Cortes
Mora®, C. Diaz Garcia®, J.M. Donated, L. Garcia de
Guadiana®, R. Sanchez Pérezf

aNefrologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espafa

bGastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Infantil, H.U.
Santa Maria del Rosell, Cartagena, Espana

“Neumologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espafa

dEndocrinologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espaha

€Laboratorio y Bioquimica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espafa

fCardiologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espaha

Introduccioén y objetivos: La obesidad es una enfermedad
de distribucion universal y prevalencia creciente en edades
precoces de la vida que predispone a otros factores de riesgo
cardiovascular (RCV) como la hipertension arterial (HTA),
dislipemia y sindrome metabolico. Mediante la monitoriza-
cion ambulatoria de la presion arterial (MAPA), ademas, se
ha evidenciado una mayor prevalencia de HTA enmascarada
y alteraciones en el patron circadiano, predictoras de lesion
subclinica de 6rganos y mayor RCV.

Los objetivos de nuestro estudio son conocer la epidemio-
logia de obesidad complicada en nuestro medio, analizar su
evolucion y revisar la aplicacion del protocolo de atencion
multidisciplinar de nuestro hospital, asi como, evaluar los
patrones de PA a lo largo de 24 h en una poblacién de nifos
obesos, valorando su relacion con el grado de obesidad y su
distribucion, insulinorresistencia y otras alteraciones meta-
bélicas, asi como, con la lesion subclinica en 6rgano diana,
marcadores emergentes de riesgo cardiovascular y la pre-
sencia de sindrome de apnea-hipoapnea del suefio (SAHS)
y/o alteraciones del patron respiratorio durante el suefo.
Pacientes y métodos: Estudio prospectivo realizado desde
marzo 2008 hasta marzo 2010 en 27 pacientes, con una
edad media de 9,3 anos (8,3-10,7), remitidos a las consul-
tas externas de nuestro hospital por obesidad severa y/o
moderada (peso 53,9 kg [46-58,4]) (talla 139cm [128-144])
(IMC [z-score] 4 [2,8-5]), con alteraciones metabolicas y/o
antecedentes familiares de HTA o enfermedad cardiovascu-
lar (ECV). En todos ellos, se realizo un seguimiento intensivo
con educacion nutricional y de habitos de vida saludables y
se descartaron trastornos endocrinoldgicos y sindromes que
cursan con obesidad, asi como, otras causas de hipertension
secundaria. Todos los pacientes eran eutiroideos, sin habi-
tos toxicos ni ingesta cronica de farmacos, sin dislipemia
familiar y ninguno padecia diabetes mellitus.

Resultados: De los 27 pacientes, el 52% eran varones, siendo
la mayoria prepuberes, de origen caucasico y con obesidad
severa. Diez de los nifios tenian antecedentes familiares de
HTA y/0 ECV y 2 fueron pequenos para la edad gestacional
al nacimiento. En la mitad se evidencio acantosis nigricans y
7 presentaban alteraciones del patron respiratorio durante
el suefo. En 11 nifos se evidencié HTA clinica (44%), s6lo
confirmada en la MAPA en dos de ellos, con una prevalen-
cia de hipertension de bata blanca del 33%; siendo cuatro
pacientes diagnosticados de HTA enmascarada (estadio 1-
3), lo que equivale a un 15% de la muestra. La PAS clinica
media fue 109 mmHg (100-119) y la PAD 60 mmHg (55-73).
La PAS media diurna fue 111 mmHg (106-114), la PAS noc-
turna 102 mmHg (95-109), la PAD diurna 68 mmHg (65-70) y
la PAD nocturna 57 mmHg (54-59), presentando un patrén
«non-dipper» el 37% de los pacientes, siendo «riser» en 3 de
los 10 pacientes, encontrando una relacion entre la pérdida
del ritmo circadiano y el grado de obesidad (r=0,8 [0,8-1]).
La frecuencia cardiaca media en la MAPA fue 83 lpm (78-92).
En ningln paciente se evidencio lesion subclinica de 6rganos
en la fundoscopia y el ecocardiograma, si bien, 4 pacien-
tes presentaban higado graso no alcohodlico (NAFLD) en la
ecografia, todos ellos con hipertransaminasemia asociada, y
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uno microalbuminuria. El filtrado glomerular estimado por la
formula de Schwartz fue 151 cc/min/1,73 m? (141-192), pre-
sentando hiperfiltracion mas de la mitad de los pacientes.
Nueve nifos cumplian criterios clinicos de sindrome meta-
bélico, siendo el HOMA de 4,8 (3,2-11,8), aunque con un test
de sobrecarga oral de glucosa normal en la mayoria de ellos.
Durante un seguimiento medio de 10 meses (6-13 meses)
y, a pesar de las visitas frecuentes a las diversas consul-
tas de especialidades, solo 12 pacientes (44%) cumplian el
tratamiento prescrito mediante dieta y ejercicio con dismi-
nucion progresiva de peso, normalizandose las alteraciones
analiticas y/o de la PA en el 67% de los que tenian alteracio-
nes inicialmente. 10/16 de los no cumplidores abandonaron
el programa y el seguimiento clinico y en 4/16 se ini-
ci6 tratamiento farmacologico (metformina y/o enalapril).
Dos pacientes precisaron adenoamigdalectomia y CPAP nasal
nocturna, normalizandose las cifras de PA en uno de ellos
tras la instauracion de este Ultimo tratamiento.
Conclusiones: La obesidad es una enfermedad nutricional
de dificil tratamiento. La mejor respuesta parece ir unida
al tratamiento multidisciplinario, el cumplimiento estricto
de la dieta, la realizacion regular de ejercicio fisico y
la supervision estrecha. La identificacion precoz de mar-
cadores de riesgo debe presidir nuestro quehacer diario
para iniciar medidas de prevencion que limiten en lo posi-
ble la epidemia de enfermedad cardiovascular presente y
futura.

ESTRATEGIA DIAGNOSTICA Y TERAPEUTICA
FRENTE A LA ENURESIS EN LA INFANCIA

J.D. Gonzélez Rodriguez?, D. Canalejo®, G. Martinez Munar®
aNefrologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espaia

bNefrologia Pedidtrica, H. Rio Tinto, Huelva, Espafia
¢Pediatria, H.U. Santa Maria del Rosell, Cartagena, Espana

Introduccién y objetivos: La enuresis nocturna es un tras-
torno multifactorial frecuente. Su prevalencia decrece con
la edad y tiende a la resolucion espontanea, aunque no
en todos los casos ni en el momento deseado, creando un
impacto emocional negativo en el nifo, sobrecarga econo-
mica y de trabajo a los padres, e incluso problemas en sus
relaciones sociales.

Los objetivos de nuestro estudio son conocer los datos epi-
demioldgicos de los nifios enuréticos en nuestro medio,
analizar su evolucion y revisar la aplicacion del protocolo
de diagndstico y tratamiento progresivo de nuestro hospital,
asi como, evaluar la capacidad de concentracion renal y la
eliminacion urinaria de calcio y su relacion con la respuesta
a los diversos tratamientos.

Pacientes y métodos: Estudio prospectivo, realizado desde
febrero 2009 hasta marzo 2010, en 40 pacientes, con edades
comprendidas entre los 5 y 12 afos (7,9 anos [6-9]), remiti-
dos a la consulta externa de nuestro hospital por enuresis
primaria, secundaria, monosintomatica y/o acompanada.
Se excluyeron del estudio, aquellos pacientes que presen-
taban Unicamente incontinencia diurna, sin enuresis, asi
como, aquellos con vejiga neuropatica y nefropatia de base
congénita y/o adquirida. Todos los pacientes cumplimen-
taron la encuesta de enuresis, el diario miccional y el

calendario de estrellas y en todos se realizaron intervencio-
nes conductuales simples y de ingesta hidrica y alimentaria
adecuadas inicialmente, reservando otro tipo de tratamien-
tos para los casos de no respuesta y/o aquellos con enuresis
nocturna acompanada de sintomas miccionales diurnos,
optando por una u otra terapia en base a la edad del nino,
entorno familiar y los datos obtenidos en la anamnesis y los
registros.

Resultados: El 64% de los pacientes remitidos fueron varo-
nes y el 28% inmigrantes, sobre todo de origen marroqui.
Existian antecedentes familiares de enuresis nocturna en el
87% de los casos y de nefrourolitiasis en el 50%. El 94% fue-
ron enuresis primaria, el 88% severas (> 3 veces por semana
y > 2 veces por noche) y la mitad asociaba sintomas miccio-
nales y/o intestinales diurnos, siendo el VMMD < 75% en 24
pacientes (60%). En la mayoria se habia usado algin tipo
de tratamiento previo, conductual y/o desmopresina, sin
respuesta completa, usando la mayoria panal nocturno. La
osmolalidad en primera orina de la manana, tras dieta seca,
fue 873 mOsm/Kg (748-943) y el indice calcio/creatinina
en la segunda orina del dia 0,07 mg/mg (0,04-0,16), siendo
patologicos Unicamente en 5 nifios (12%) y sin relacion con
la respuesta al tratamiento con desmopresina. Se consiguio
la curacion con terapia conductual en sélo el 5%, aunque
otro 38% mejord la severidad de la enuresis. En los res-
tantes, se inicio tratamiento con desmopresina en el 50%,
anticolinérgico en el 38% y alarma en el 6%, logrando una res-
puesta completa en el 30% (80% desmopresina, 100% alarmas
y 8% anticolinérgicos) y parcial en el 35%, mas precoz con
el uso de desmopresina (80% < 2 semanas). En los casos de
no respuesta se utilizaron terapias combinadas, asociando
la alarma en un 15% de los casos y el anticolinérgico en un
30%. La tasa de sequedad completa durante el periodo de
estudio fue del 75%, mayor que la tasa de resolucion espon-
tanea esperada (15-16% anual), siendo desconocida en 10
pacientes (25%) que abandonaron el seguimiento. Los datos
obtenidos en la anamnesis y los registros se relacionaron con
la respuesta inicial a la desmopresina en caso de poliuria
nocturna, enuresis dependiente de volumen, en la primera
parte de la noche y con VMMD normal. La motivacion familiar
y del nifo fue un factor asociado a una respuesta mas precoz
y duradera. Se observo recaida en el 10% de los casos tras la
retirada de la terapia, respondiendo nuevamente todos ellos
tras la reintroduccion de la misma. Un escaso porcentaje
de nifos precisé valoracion y tratamiento paidopsiquiatrico.
Aparecieron efectos secundarios por la medicacion en tres
pacientes por no seguir las recomendaciones de restriccion
hidrica.

Conclusiones: 1. Los datos obtenidos en la anamnesis y
los registros son Utiles para orientar el tratamiento inicial
en la enuresis, siendo necesaria también la valoracion del
entorno social del nifo. 2. Nuestro pais debiera articular la
manera de ofrecer la prestacion gratuita de la alarma, por
sus resultados y su menor coste. 3. El tratamiento farmaco-
logico con desmopresina es eficaz, seguro y rapido en caso
de respuesta, precisando una retirada gradual para disminuir
el porcentaje de recaidas. 4. El tratamiento farmacolégico
con anticolinérgicos de forma aislada no parece asociarse
a una adecuada respuesta de la enuresis. 5. En caso de no
respuesta y/o en situaciones concretas, el tratamiento com-
binado aumenta las posibilidades de curacion, sin aumento
de efectos secundarios.
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HIPERTENSI()N’ RENOVASCULAR Y
ENCEFALOPATIA POSTERIOR REVERSIBLE EN
PEDIATRIA

J.D. Gonzalez Rodriguez?, F. Rodriguez Sanchez?, C. Diaz
Garciac, J.J. Benavente®, A.P. Nso¢, P. Navarrod
aNefrologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espaha

bNeurologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espafa

“Pediatria, H.U. Santa Maria del Rosell, Cartagena, Espafia
dRadiologia Pedidtrica, H.U. Santa Maria del Rosell,
Cartagena, Espana

Introducciéon y fundamentos: La encefalopatia posterior
reversible (EPR) es una entidad clinico-radioldgica, de pre-
sentacion aguda o subaguda, que afecta habitualmente la
sustancia blanca en areas posteriores de los hemisferios
cerebrales y se caracteriza por cefalea, vomitos, estado
confusional, convulsiones, trastornos visuales y/o signos de
focalidad neuroldgica, asi como, la presencia de hallazgos
radioldgicos caracteristicos en las pruebas de neuroimagen,
habitualmente reversibles si se instaura un tratamiento pre-
coz y apropiado. La hipdtesis fisiopatoldgica mas aceptada
es el fallo de la autorregulacién cerebral y generacién de
edema vasogénico, habiéndose descrito como complicacion
en numerosas enfermedades médicas: anomalias metabdli-
cas, vasculitis y enfermedades del tejido conectivo, hemo-
patias, crisis epilépticas prolongadas, inmunosupresores y
otros farmacos, enfermedades renales, HTA, siendo éstas
Gltimas las etiologias mas frecuentes en edad pediatrica.
Observaciones clinicas: Nino de 10,5 anos con cefalea holo-
craneal y vomitos de 24-48 h de evolucion, sin AP ni AF de
interés, derivado desde otro hospital por crisis convulsiva
generalizada tonico-clonica afebril, que cede tras trata-
miento con diazepam y valproato en hospital de origen. TC
craneal realizada, informada como normal. Tras su ingreso
presenta nueva crisis de caracteristicas similares, comen-
zando tratamiento con fenitoina y evidenciando hemiparesia
leve derecha e HTA (PA 160/105 mmHg), sin papiledema ni
otros hallazgos patologicos en la EF (P: 33 kg [p25-50]; T: 138
cm [p25]; IMC: 17,3 kg/m? [p 25-50]) ni en las exploracio-
nes analiticas basicas realizadas: hemograma, bioquimica,
gasometria, estudio de coagulacion y toxicos en orina.
Posteriormente, ante un empeoramiento clinico y neu-
rolégico (disminucion del nivel de conciencia, trastornos
visuales, bradicardia y polipnea), se inicia tratamiento con
suero salino hipertonico y furosemida ante la sospecha cli-
nica de hipertension intracraneal, con recuperacion rapiday
progresiva de la sintomatologia, asociando aciclovir y cefo-
taxima tras realizacion puncién lumbar. En el EEG solicitado
se evidencian signos de sufrimiento cerebral, de tipo focal,
en hemisferio cerebral izquierdo, con actividad de fondo
normal. No obstante, ante la persistencia de cifras de PA
> p95 y cefalea leve ocasional, se inicia tratamiento con
antagonistas del calcio y se realiza MAPA, que confirma
estadio severo de HTA con un ritmo circadiano conservado.
Ademas, la RM cerebral muestra lesiones bilaterales subcor-
ticales lineales a nivel parietotemporooccipital hipointensas
en T1, hiperintensas en secuencias FLAIR y T2 y con difusion
no restringida, compatibles con EPR. El resto de estudios
realizados (cultivos y serologia en suero y LCR, ECG, eco-

cardiograma, estudio de proteinuria, estudio hormonal en
sangre y orina y ecografia Doppler-renal) ante la sintomato-
logia inicial y los hallazgos posteriores han sido compatibles
con la normalidad, a excepcion de la renina plasmatica y
del renograma con captopril, sugestivos de probable hiper-
tension renovascular. En la actualidad, el paciente recibe
tratamiento con amlodipino, manteniéndose asintomatico y
con cifras de PA < p90, habiéndose normalizado las alteracio-
nes de la RMy el EEG. Se ha realizado angio-TC, siendo éste
normal, lo que no descarta una alteracién de vaso pequefo.
Comentarios: 1. Se debe insistir en la idoneidad de medir
la PA en los controles de salud del nifo a partir de los 3-
4 anos, con aparatos validados y adecuados para la edad
pediatrica. 2. La probabilidad de HTA secundaria es mayor
ante la ausencia de factores de riesgo y AF, asi como, cuanto
menor sea la edad del nifo y mayor las cifras de PA. 3.
La EPR es una entidad potencialmente reversible donde la
RM por difusion presenta un gran valor prondstico y para el
diagnéstico diferencial.

(LA PIELECTASIA RENAL SIMPLE ES UN SIGNO
QUE INDICA UNA PREDISPOSICION GENETICA A
PADECER UROLITIASIS EN LA EDAD ADULTA?

M.J. Hernandez Gonzélez?, V. Ramos Martin®, O. Mesa
Medina?, B. Pineda®, M.D. Rodrigo Jiménez®, M.l. Luis
Yanes?, V.M. Garcia Nieto?

2Hospital Nuestra Sefiora de Candelaria, Santa Cruz de
Tenerife, Espana

bHospital Universitario de Canarias, Santa Cruz de
Tenerife, Espafia

“Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca, Espafha

Introduccién: En un estudio previo (An Esp Pediatr.
2001;54:458-62) observamos que algunos ninos diagnostica-
dos de pielectasia renal simple eran portadores de anomalias
metabodlicas causantes de calculos. Hemos estudiado los
antecedentes familiares de urolitiasis (colicos nefriticos,
expulsion de calculos) y efectuado un estudio metabdlico
a un grupo de ninos diagnosticado de esta condicion.
Pacientes y métodos: Se realizd una entrevista en la que
se pregunto acerca de la historia familiar de urolitiasis en
los padres y otros parientes de primer y segundo grado de
92 nifos (71V, 21 M) diagnosticados de ectasia piélica renal
simple (0,5-2 cm de diametro transversal en la primera eco-
grafia después de nacer y cistografia con ausencia de reflujo
vesico-ureteral). La misma encuesta se realizo a 128 nifos
sanos incluidos en el grupo control. En 77 de los pacien-
tes (83,7%) el diagnodstico fue intraltero. En 68 de ellos,
se determind la excrecion urinaria de calcio y en 60 la de
citrato.

Resultados: En las familias de 53 de los ninos con pielectasia
renal simple (57,6%) existian antecedentes de litiasis renal
(en 12 de primer grado, en 29 de segundo grado y en 12 tanto
de primer como de segundo grado). En el grupo control en
36 familias de las 128 entrevistadas, al menos un miembro
habia tenido clinica de urolitiasis (28,1%) (p<0,001). Al
final del periodo de seguimiento, 19/68 nifos (27.9%)
habian sido diagnosticados de hipercalciuria y 9/60 (15%)
de hipocitraturia. En total, una o ambas de esas anomalias
metabdlicas estaban presentes en 26/66 pacientes (39,4%).



e10

SECCIONES DE LA AEP

Conclusiones: La frecuencia de antecedentes familiares
de urolitiasis en nifos con pielectasia renal simple es muy
elevada. Puesto que la litiasis renal tiene bases genéticas,
es probable que los nifios con ectasia piélica, diagnosticada
en edades tempranas de la vida, estén propensos genéti-
camente a formar calculos renales en algin momento de
su vida. Nuestra hipotesis es que ambas condiciones estan
relacionadas.

HIPERECOGENICIDAD INTESTINAL FETAL COMO
SIGNO PRECOZ DE CISTINURIA

M.1. Luis Yanes?, A. Cobo Costa®, A. Gonzalez de Eusebio®,
M. Gonzalez Cruz®, M.J. Hernandez Gonzalez?, J. M.
Troyano Luque®, V.M. Garcia Nieto?

aUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Nuestra Sefiora
de Candelaria, Tenerife, Espaha

bDepartamento de Pediatria, Hospital Universitario de
Canarias, Tenerife, Espaha

¢Unidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Nuestra Sefiora
de Candelaria, Departamento de Obstetricia y Ginecologia,
Hospital Universitario de Canarias, Tenerife, Espafia

Introduccion: La cistinuria es una tubulopatia consistente
en un defecto de reabsorcion proximal de cistina y de los
aminoacidos dibasicos. De herencia AR, tiene una prevalen-
cia de 1/7.000 recién nacidos vivos. La clinica se reduce a
la litiasis renal y sus consecuencias que pueden aparecer
desde el primer ano de vida. Es causa del 6-8% de los casos
de litiasis pediatrica. Los calculos de cistina se forman por
una excesiva concentracion de este aminoacido en orina y
por su gran insolubilidad, sobre todo cuando el pH es acido.
Caso clinico: Varon de 3 afios de edad, en seguimiento
desde los 5 meses tras un episodio de macrohematuria
y de expulsion de varios calculos. Antecedentes perso-
nales: hiperecogenicidad intestinal y luminiscencia nucal
discretamente aumentada durante la gestacion. Antece-
dentes familiares: colicos nefriticos y litiasis renal en la
rama paterna. En la ecografia inicial se objetivaron calcu-
los bilaterales de hasta 1,4cm. La eliminacion de cistina
en orina fue muy elevada (valor maximo 656 mg/g de crea-
tinina a los 7 meses). Desde el punto de vista funcional
renal, muestra un defecto en la capacidad de concentracion
(689 mOsm/kg) y un cociente microalbumina/creatinina ele-
vado (33,9 png/pmol). La funcion glomerular renal es normal
(creatinina plasmatica 0,28 mg/dl). Durante su evolucion ha
expulsado muchos calculos de pocos milimetros de diame-
tro (mas de 50 durante el primer afo) permaneciendo, por
lo demas, asintomatico. Recibe tratamiento dietético y far-
macoldgico con citrato potasico, captopril y D-penicilamina.
Conclusiones: La cistinuria es una enfermedad con una gran
capacidad litogénica. Recientemente, se ha descrito la rela-
cion entre la hiperecogenicidad intestinal fetal y la cistinuria
(Brasseur-Daudruy M, Garel C, Brossard V, Broux F, Hecketts-
weiler B, Eurin D. Hyper-echogenic colon: a prenatal sign of
cystinuria? Prenat Diagn. 2006;26:1254-5). El conocimiento
de esta relacion puede permitir el diagndstico precoz y el
adecuado seguimiento de los pacientes de forma temprana,
lo que repercutira en un mejor pronostico y en una mayor
calidad de vida.

EVOLUCION DEL FILTRADO GLOMERULAR EN
MENORES DE 1.500 G DURANTE EL PRIMER
ANO DE VIDA VALORADO POR CISTATINA C

M. Melgosa?, M. Cabrera®, S. Salas®, L. Espinosa?, J.
Quero®, M. Navarro?

aServicio Nefrologia Infantil, Hospital Infantil La Paz,
Madrid, Espafa

bServicio de Neonatologia, Hospital Infantil La Paz,
Madrid, Espaha

Objetivo: Son muy escasos los estudios sobre valores de
normalidad y evolucion de la cistatina C en recién nacidos
prematuros (RNPT). Nuestro objetivo es analizar de manera
prospectiva la evolucion de las cifras de cistatina C durante
el primer afo de vida de una poblacion de RNPT < 1.500¢g
comparando con los valores de creatinina y buscando dife-
rencias por peso y edad gestacional.

Material y métodos: Como parte de un estudio prospectivo
para determinar la incidencia de nefrocalcinosis en RNPT<
1.500g, se ha estudiado a 53 nifios a los que de manera
protocolizada (2 semanas de vida, edad correspondiente al
término o al alta hospitalaria, 6,12 y 24 meses de edad corre-
gida) se les ha determinado creatinina, cistatina C y filtrado
glomerular estimado (FGe) mediante la formula de Schwartz
(k=0,33). Presentamos los datos obtenidos sobre evolucion
de las cifras de cistatina C en el primer afo de seguimiento.
Resultados: En la tabla 1 se muestran los valores de cista-
tina C, creatinina y FGe expresados como media, desviacion
estandar y rango.

Tabla 1
2 semanas Término/alta 6 meses 12 meses

Cistatina C 1,49+0,23 1,34+0,21 1,02+0,22 0,83+0,12
(mg/l) (1,04-2,16) (1,02-2,03) (0,68-2,00) (0,60-1,07)
Creatinina 0,56 +0,26 0,324+0,15 0,31+0,12 0,30+0,09
(mg/dl) (0,10-1,54) (0,1-0,83) (0,10-0,78) (0,15-0,50)
FGe 28,72 +22,82 56,94+ 33,46 77,96 £75,24 87,17 +28,36
(ml/min/1,73 (7,32-138,60) (16,69-141,90)  (22,00-224,40) (48,84-160,87)
mz)
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En la figura 1 se muestra como la creatinina desciende rapida
y significativamente entre las 2 semanas y el alta pero no
varia después durante los siguientes 12 meses. La cistatina
varia significativamente en todos los periodos reflejando
mejor la mejoria del filtrado glomerular.

No encontramos diferencias significativas en los valores de
cistatina ni separando a los pacientes por EG (> o < de 29
semanas) ni por peso al nacimiento (< o > de 1.000g). Tam-
poco encontramos diferencias significativas con el sexo, el
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uso de corticoides prenatales, la presencia o no de sepsis
en el primer mes o la DBP. Existe una correlacion mode-
rada (p=0,023) entre cistatina e indice proteina/creatinina
al ano de vida.

Conclusiones. 1. La cistatina C disminuye de manera pro-
gresiva a diferencia de la creatinina, reflejando mejor la
variacion del filtrado glomerular. 2. No hemos encontrado
diferencias en funcion a sexo, edad gestacional o peso al
nacimiento. 3. Existe una correlacion moderada entre pro-
teinuria al afno y cistatina C.

¢LOS QUISTES RENALES SIMPLES SON UN SIGNO
DE PRELITIASIS?

M. Monge Zamorano?, S. Gonzalez Cerrato?, Z. Coello
Torres?, M.D. Rodrigo Jiménez®, V.E. Garcia Rodriguez®,
M.I. Luis Yanes?, V. Garcia Nieto?

aUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Nuestra Sefora
de Candelaria, Santa Cruz de Tenerife, Espafa

bUnidad de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Son Dureta,
Palma de Mallorca, Espafia

“Departamento de Pediatria, Hospital Universitario de
Canarias, Tenerife, Espaha

Introduccién: Los quistes renales simples son lesiones raras
en pacientes pediatricos. Tienen predileccion por el sexo
masculino y suelen localizarse en el riion izquierdo y en el
polo superior. Se ha sugerido que la asociacion de los quistes
renales simples con determinados sintomas es sélo una coin-
cidencia y que se originan a partir del tubulo contorneado
distal o del tUbulo colector como resultado del adelgaza-
miento de la membrana basal. Hepler, en 1930, propuso que
podian producirse por obstruccion tubular. No existe nin-
gln estudio en pediatria que establezca si existe relacion
entre la presencia de quistes renales simples y la presencia
de anomalias metabdlicas causantes de calculos y/o litiasis
renal.

Pacientes y métodos: Se reviso a 22 pacientes (12V, 10M)
diagnosticados de quistes renales simples mediante ecogra-
fia renal. Se analizo la funcion renal, la eliminacion urinaria
de calcio y citrato y se indagd acerca de los antecedentes
familiares de litiasis renal.

Resultados: La media de edad fue de 6,04+2,9 anos. La
sintomatologia presentada en el momento del diagndstico
fueron infeccion de vias urinarias (40,9%), dolor abdomi-
nal (27,3%), hematuria (9,1%) y otras (18,2%). Un paciente
fue asintomatico (4,5%). La presentacion del quiste fue algo
mas frecuente en el lado izquierdo (56,5%). Todos estaban
ubicados en el polo renal superior. Nueve pacientes tenian
hipercalciuria (40,9%), 3 hipocitraturia (13,6%) y 2 hiper-
calciuria asociada a hipocitraturia (9,1%). En 13 familias
existian antecedentes de litiasis renal. En conjunto, las ano-
malias metabolicas causantes de calculos en los nifios y/o los
antecedentes familiares de litiasis estaban presentes en 19
de las 22 familias (86,3%).

Conclusiones: Hemos encontrado una elevada proporcion
de anomalias metabdlicas causantes de calculos y antece-
dentes familiares de litiasis en ninos con quistes renales
simples. Nuestra hipotesis es que ambas entidades pueden
estar relacionadas. El posible mecanismo causal seria meca-
nico, es decir, obstructivo o relacionado con un incremento

en la produccion de amonio. En poblacion pediatrica,
hemos observado que en pacientes con hipercalciuria y/o
hipocitraturia, van incrementandose progresivamente la
produccion de amonio y el pH urinario, al tiempo que
disminuye la acidez titulable. Son necesarios nuevos
estudios mas amplios que puedan demostrar la asociacion
descrita en éste trabajo y los mecanismos patogénicos
implicados.

LA ENFERMEDAD DE FABRY EN NINOS: DATOS
DEMOGRAFICOS GENERALES Y
MANIFESTACIONES RENALES EN FOS (FABRY
OUTCOME SURVEY)

G. Pintos-Morell?, C. HerreroP, FOS Paediatric Working
Group

aSeccion de Nefrologia Pedidtrica y Metabolismo, Hospital
Universitario Germans Trias i Pujol, Badalona, Barcelona,
Espana/Universidad Auténoma de Barcelona, Barcelona,
Espana

bServicio de Nefrologia Pedidtrica, Hospital Universitario
Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia

Introduccion: Los ninos constituyen una poblacién especial
dentro de los pacientes con enfermedad de Fabry (EF), pre-
sentando una sintomatologia caracteristica. En los Ultimos
anos hemos aprendido mucho acerca de las diversas formas
de presentacion de la EF en pediatria: crisis de dolor, acro-
parestesias, sintomas gastrointestinales (sobre todo dolor
abdominal y diarrea), angioqueratomas, hipohidrosis, fie-
bre, intolerancia al calor y al ejercicio.

Objetivo: Poner en evidencia que una determinada pro-
porcion de nifios presenta también signos de afectacion
organica renal en un periodo precoz de la enfermedad. Ana-
lizar la evolucion de la funcion renal a largo plazo.
Resultados: A diciembre de 2009 estaban registrados en
FOS 1795 pacientes en total, siendo 296 de edad inferior
a 18 anos (141 varones y 155 mujeres). Las acropareste-
sias o dolor neuropatico constituyen la sintomatologia mas
prevalente, tanto en nifios como en nifas.

En cuanto a las manifestaciones renales, hemos analizado las
alteraciones basicas en orina (microalbuminuria, proteinu-
ria, hematuria): 21% de las nifas, 18% de los ninos. Respecto
al filtrado glomerular estimado (valorado con la férmula
de Schwartz clasica), éste es inferior a 90 ml/min/1,73
m?2 en 31/242, y es superior a 180ml/min/1,73 m? en
39/242. El estudio de la presion arterial no ha demos-
trado diferencias significativas respecto a la poblacion
control.

En nuestra muestra, 141 pacientes iniciaron tratamiento
enzimatico sustitutivo (TES) por debajo de los 18 afos
(88 varones, 53 mujeres). En 29 varones y 19 mujeres
tratados con TES durante mas de 2 afos, y seguidos lon-
gitudinalmente, el FG se mantiene estable.

Conclusiones: El manejo optimo de los nifos con EF adn
no esta claramente establecido. Los desencadenantes habi-
tuales para un tratamiento precoz son el dolor y los
sintomas gastrointestinales. Recomendamos estar alerta con
la microalbuminuria/proteinuria y alteraciones del FG para
evitar lesiones renales irreversibles.
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PUBLICACIONES CIENTIFICAS DE LOS
NEFROLOGOS INFANTILES ESPANOLES EN LOS
ULTIMOS 10 ANOS

L. M. Rodriguez, M. Fernandez, L. Fernandez, A. Jiménez,
V. Recio, V. Fernandez, E. Garrido, D. Moreno

Unidad de Nefrologia Pedidtrica, Servicio de Pediatria,
Hospital de Ledn, Leon, Espafia

Objetivo: Conocer como informan de su actividad investi-

gadora las distintas unidades de nefrologia pediatrica (UNP)

de nuestro pais mediante la realizacion de publicaciones
cientificas.

Material y métodos: Se realizé una busqueda de articulos

publicados entre los afios 2000-2009 en la base de datos de

bibliografia biomédica MEDLINE. Se introdujeron como tér-
mino de busqueda las iniciales del nombre y los apellidos
de cada uno de los miembros que estaban afiliados a la Aso-

ciacion Espanola de Nefrologia Pediatrica en el ano 2009,

acompanados del calificador de campo «autor» (AU, AUTH).

Se tuvieron en cuenta las publicaciones sobre temas de

nefrologia pediatrica y se agruparon de acuerdo con la UNP

de procedencia.

Para cada UNP se valoraron:

- NUmero de publicaciones realizadas en los Gltimos 10 afios
que fueron incluidas en la base de datos MEDLINE.

- Numero de publicaciones realizadas en lengua inglesa.

- Factor impacto del conjunto de publicaciones rea-
lizadas por cada unidad en los Ultimos 10 afos
(segln datos publicados en el Journal Citation Report
2009).

Resultados: En los 10 anos revisados se encontraron en MED-

LINE 350 articulos publicados por miembros de la AENP, de

los que 169 (48,3%) utilizaban el idioma inglés. El mayor

numero de publicaciones procedié de la UNP del Hospital

Universitario Central de Asturias (HUCA) (62 articulos). Solo

otras 4 UNP espaiiolas publicaron 40 6 mas articulos cienti-

ficos en los Ultimos 10 afos (Cruces [46], Hospital General

de Valencia [43], Virgen de la Candelaria de Tenerife [42] y

La Paz [40]).

Los grupos que consiguieron un mayor impacto en sus publi-

caciones fueron el Hospital General de Valencia (186,142),

el HUCA (160,562) y Cruces (106,680). Solo 6 UNP publica-

ron articulos con un factor impacto total superior a 50 en
los Gltimos 10 anos.

Conclusiones: Las publicaciones de los nefrdlogos infantiles

espanoles no son abundantes, se realizan en lengua inglesa

en menos de la mitad de las ocasiones y proceden en su
mayoria de unas pocas UNP. El impacto de la investiga-
cion de los nefrdlogos infantiles espanoles depende en casi
su totalidad de las publicaciones cientificas de unas pocas
UNP.

TRASPLANTECTOMIA EN LA EDAD PEDIATRICA.
EXPERIENCIA DE UN CENTRO

D. Ruiz Diaz?, A. Cubero Santos?, A. Sanchez Morena®, J.
Fijo Lopez Viota®, F. De la Cerda Ojeda®, R. Bedoya Pérez®
@Hospital Universitario Reina Sofia, Cordoba, Espafa

b Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa

Objetivo: Describir la incidencia, indicaciones y complica-
ciones de las trasplantectomias realizadas en un centro de
trasplante renal pediatrico entre los aiios 2000-2010.
Material y métodos: Durante el periodo 2000-2010 se han
realizado 118 trasplantes renales, de los cuales han fraca-
sado 29, debiendo indicarse la trasplantectomia en 19 de
ellos, manteniéndose los otros 9 injertos no funcionantes in
situ. No hemos podido analizar los datos de un paciente.
Resultados: El tiempo medio desde el trasplante hasta el
fallo del injerto fue de 24,46 meses, con un rango entre 1
dia y 11,1 afos. El tiempo medio desde el fallo del injerto
hasta la realizacion de la trasplantectomia fue de 22,3 dias,
con un rango entre 0 y 206 dias. Catorce se realizaron en
la primera semana postrasplante. Con respecto a las causas
que motivan la trasplantectomia, el 52,6% (10 casos) fueron
complicaciones vasculares, en su mayoria trombosis venosas
y arteriales, el 26% (5) rechazos agudos, un 10% (2) lo fue-
ron por una nefropatia cronica del injerto, y los dos casos
restantes fueron una recidiva de una GN membranoprolife-
rativa y el otro por una hipertension arterial incontrolable.
La oligoanuria fue el sintoma que mas frecuentemente se
presentd como motivo de indicacion (57,8%), seguida de fie-
bre, HTA, hematuria y dolor, que se presentaron en el 10% de
los pacientes. Es importante indicar que la oligoanuria fue
indicacion en las trasplantectomias inmediatas por compli-
caciones vasculares, nunca es indicacion en las tardias. En
4 pacientes se aprovecho la fosa iliaca dejada libre en el
retrasplante. En el resto, el segundo injerto se coloco en la
fosa iliaca contraria.

Se mantuvieron in situ 9 injertos no funcionantes, de los
cuales, 4 receptores se retrasplantaron en predialisis, no
llegando a retirarse los inmunosupresores. En el resto, se
mantuvo una pauta descendente de inmunosupresion entre
1y 8 meses, sin presentar ninguno de ellos complicaciones
infecciosas atribuibles a dicho tratamiento.

Conclusiones: Nuestros resultados dejan clara la indicacion
de trasplantectomia cuando se produce un fallo precoz del
injerto, que en la mayoria de los casos es consecuencia de
complicaciones vasculares, aunque no siempre se aprovechd
el lecho quirlrgico en el retrasplante. En los casos afuncio-
nantes tardios de esta serie, sin intolerancia al injerto, no se
realizo la trasplantectomia. No se ha observado un aumento
de infecciones ni de otras complicaciones al dejarlos in situ.

HIPERTENSION ARTERIAL INCONTROLABLE
COMO CAUSA DE TRASPLANTECTOMIA DE
INJERTO FUNCIONANTE

D. Ruiz Diaz?, A. Cubero Santos?, J. Fijo Lopez Viota®, A.
Sanchez Moreno®, F. De la Cerda Ojeda®, R. Bedoya Pérez”
aHospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Espana
bHospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa

Introduccioén: La trasplantectomia es la extirpacion de un
injerto renal. Las causas mas frecuentes de realizacion son la
intolerancia al injerto, que se manifiesta como fiebre, dolor
o hematuria y el estado inflamatorio crénico. La extirpacion
es especialmente dificil de indicar cuando el injerto es aln
funcionante, pero existen motivos que nos pueden llevar a
ella pese a mantener el rindn un aceptable nivel de funcion.
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Caso clinico: Presentamos el caso clinico de una nifa de 15
anos, afectada de sindrome de Drash (GEFS, tumor de Wilms
y disgenesia gonadal), a la que se le realiza la extirpacion
de un segundo injerto renal cuando alin mantenia un filtrado
glomerular de 25ml/min/1,73 m? estimado por la férmula
de Schwartz, debido a una hipertension arterial incontro-
lable pese a la utilizacion de 6 farmacos antihipertensivos:
enalapril, losartan, amlodipino, labetalol, minoxidil y nitro-
prusiato en perfusion continua.

Como antecedentes de interés precisd nefrectomia de sus
rifones nativos por tumor de Wilms asincronico, con una
diferencia de presentacion de 2 aios. El primer injerto renal
que recibid tuvo que ser extirpado por una intolerancia al
mismo, encontrandose ya en dialisis por una nefropatia cro-
nica del injerto. Tras el segundo trasplante renal comienza
progresivamente a desarrollar hipertension arterial y un
ascenso de creatinina sérica que lleva a la biopsia del mismo,
mostrando ésta una fibrosis y atrofia tubular en el 66% de la
muestra tomada. En vista del pobre pronéstico del injerto y
la imposibilidad de controlar la tension arterial, se decide
indicar la trasplantectomia. En el analisis anatomopatolo-
gico de la pieza se observa una glomeruloesclerosis global
difusa sin glomerulitis ni signos de rechazo agudo, con una
fibrosis y atrofia tubular del 70%, un infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario parcheado y una arteriopatia obliterativa
con hiperplasia intimal suboclusiva no calcificada del 99%,
en ausencia de vasculitis.

Discusion y conclusiones: La trasplantectomia esta indi-
cada cuando aparece clinica de intolerancia al injerto no
controlable con medicacion o que precisa altas dosis de
inmunosupresores para su control. No existe unanimidad
sobre su realizacion de manera universal en todos los injer-
tos fracasados. Del mismo modo, hay poca experiencia en
la embolizacion en la edad pediatrica, que parece ser una
técnica con menor morbilidad en adultos.

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LOS NINOS EN
DIALISIS PERITONEAL (DP) EN ESPANA:
ESTUDIO MULTICENTRICO

A. Sanchez, A. Alonso, G. Ariceta, M.J. Sanahuja, D.
Morales, R. Muley, J.A. Camacho, F. Santos, M. Gil
Nefrologia Pedidtrica, Hospital Virgen del Rocio, Sevilla,
Espana, Hospital La Paz, Madrid, Hospital de Cruces,
Barakaldo, Vizcaya, Esparia, Hospital Universitario La Fe,
Valencia, Espafia, Hospital Gregorio Maranon, Madrid,
Hospital Doce de Octubre, Madrid, Espafna, San Juan de
Dios, Oviedo, Espafia

Objetivos: Conocer los datos de la poblacion pediatrica
espanola en DP desde 2003 a 2009.

Material y métodos: En los Gltimos 7 anos, 184 nifios (60%
varones) han comenzado DP en 9 hospitales espanoles. La
mediana de edad fue de 7,4 anos (1 mes-19 anos); 37 pacien-
tes eran menores de 2 afos. La evolucion mediana en la
técnica fue de 8 meses (0,5-66). El 67,4% permanecié menos
de 1 afo en dialisis. DP fue el primer tratamiento renal sus-
titutivo en el 73%, 11% procedian de un fallo del trasplante
y 10% de hemodialisis. El trasplante renal supuso el destino
de la mayoria de los pacientes (65%).

Resultados: No hubo unanimidad en el catéter (Tenchkoff 1
o 2 cuff, Coiled 1 o 2 cuff), implantado siempre mediante
técnica quirtrgica con omentectomia en 88% de los casos.
Practicamente la totalidad de los pacientes utilizaron téc-
nicas automaticas (78% DPCC, 25% DPIN) y solo un 7% DPCA.
Solo la quinta parte de los ninos precisaron soluciones de
glucosa hipertdnica, el 63% fue tratado con soluciones de
bicarbonato, 42% con icodextrina y 16% con aminoacidos.
Los parametros de adecuacion medidos mediante KT/V fue-
ron buenos con una media de 2,7 al inicio y 2,8 al final de
la técnica Al inicio de la DP, el 57% de los nifios presentaban
HTA y el 54% al final. La cuarta parte de los pacientes pre-
cisaron sonda nasogastrica (15%) o de gastrostomia (11%),
para conseguir una adecuada nutricion. La albimina media
fue de 3,5g/dl. El fracaso de la DP ocurri6 en el 12% de los
pacientes por pérdida de la ultrafiltracion (32%), peritonitis
(36%) u otras causas como fugas o hernias (32%). La utiliza-
cion de soluciones hipertonicas, las infecciones, la talla baja
inicial, la HTA, la hipoalbuminemia y la anuria inicial, se aso-
ciaron con fracaso de la técnica. La mortalidad fue del 3%.
Los datos de crecimiento y tratamiento con GH en cuanto a
DS de la talla inicial, final y la diferencia son para todos los
pacientes (184) de -0,93, -1y -0,07, para los 42 que reci-
bieron GH de -1,55, -1,33 y +0,22, para los 142 pacientes
que no recibieron GH de -0,73, -0,91y -0,18, 19 nifios con
indicacion de GH, no recibieron dicho tratamiento.
Conclusiones: El tiempo de estancia en la técnica es
corto gracias a la posibilidad de recibir un trasplante. La
mortalidad es muy baja. La mayoria utilizan modalidades
automatica, bajas concentraciones de glucosa y bicarbo-
nato. La adecuacion global es buena. El 57% tiene HTA. La
utilizacion de GH mejora el crecimiento aunque esta infrau-
tilizada.

SINDROME NEFROTICO ASOCIADO A
ESCLEROSIS TUBEROSA

E. Trillo?, D. Sotto?, M.D. Rodrigo?, L. Lacruz?, C. Saus®
aServicio de Pediatria, Hospital Son Dureta, Palma de
Mallorca, Espana

bServicio de Anatomia Patolégica, Hospital Son Dureta,
Palma de Mallorca, Espafia

Introduccién: La esclerosis tuberosa (ET) es un tras-
torno neurocutaneo con afectacion multisistémica y variada
expresion clinica. Se caracteriza por retraso mental, epi-
lepsia y multiples hamartomas. La afectacion renal que es
frecuente cursa con aparicién de angiomiolipomas (AML) y
quistes simples, que suelen manifestarse como hematuria,
proteinuria y dolor en flancos. Hasta el momento, no se
ha descrito en la literatura la asociacion de ET y sindrome
nefrético (SN).

Caso clinico: Vardn de 16 aios diagnosticado de ET a los
siete meses de vida. Epilepsia con sindrome de West que
evoluciona a epilepsia con ausencia. Retraso psicomotor
severo, conducta autista, lesiones cutaneas diagnodsticas de
ET. Quistes renales subcorticales desde los seis anos. A los 10
anos, brotes psicoticos autolimitados. Presenta cuadro de
edemas faciales y pretibiales de dos meses de evolucion aso-
ciados a intensa proteinuria y cuadro bioquimico compatible
con SN. Funcion renal, estudio seroldgico e inmunoldgico
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normales. Recibe tratamiento con prednisona a 60 mg/m?/d
durante 8 semanas sin respuesta. Tras 3 bolos de metil-
prednisolona (30 mg/m?2/d), inicia mejoria clinico-analitica.
Posteriormente, se pauta prednisona con descenso progre-
sivo de dosis. Se realiza biopsia renal en la que se observa
uno de los 14 glomérulos con esclerosis global, otro presenta
microlesion intraglomerular (microPEComa) y el resto son
normales. La inmunofluorescencia observa leves depdsitos
de C3 en vasos y membrana basal y la microscopia electro-
nica, fusion de algunos podocitos. Actualmente, lleva 3 afos
de evolucion, con SN de patrén corticodependiente, con
5 recaidas asociadas a procesos intercurrentes. La funcion
renal ha permanecido estable manteniendo proteinuria en
rango no nefrético entre los brotes (< 10 mg/m?/h). El trata-
miento actual es de prednisona 15mg/48 h y se ha anadido

en el Gltimo ano enalapril para reducir la proteinuria
residual.

Comentarios: La afectacion renal en los pacientes con ET es
frecuente y conlleva una alta morbilidad. Las lesiones intra-
glomerulares (microPEComas) descritas en nuestro paciente
son poco frecuentes y generalmente se asocian a AML. Pue-
den desempenar un papel en la proteinuria, ya sea porque
actlen como una glomeruloesclerosis focal y segmentaria
en si misma, o porque sean el desencadenante de ésta. La
asociacion de microPEComas y fusion de podocitos podria
explicar el curso evolutivo de nuestro paciente con recaidas
de SN con proteinuria residual entre brotes. Por otro lado,
es infrecuente encontrar microPEComas no asociados a AML,
por lo que seria importante reconocerlas porque pueden ser
indicativas de ET o un hallazgo precursor de un AML.



