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EDITORIAL

LA MARCHA DE ALANEPE

Con gran satisfaccién vemos crecer a nuestra Asociacion.

A través del tiempo los diversos Consejos Directivos fueron acrecentando el prestigio de ALA-

NEPE.

Un hecho muy auspicioso es la programacién de la préxima reunién del Consejo Directivo
para el 16 de Noviembre en Cartagena, Colombia, coincidiendo con el Congreso de la Asociacién
Latinoamericana de Pediatria.

Esta reunién, por sus caracteristicas, marca un hito y representa un esfuerzo muy valorable,
mostrando el compromiso de la actual conduccién. Allf se tratardn aspectos relativos a la marcha
general de ALANEPE, el préximo Congreso en Colombia, aspectos financieros, la edicién de
nuestra revista y un extenso temario elaborado muy cuidadosamente.

El préximo niimero de nuestra revista del afo 2012 incluirg los resiimenes del Congreso de
ALANEPE efectuado en San Pablo. Contaremos con material de alto nivel cientifico con aportes
de los Dres. V. Garcia Nieto, R. Chevalier, W. Schnaper, B. Warady, entre otros.

Al mismo tiempo, adn es escaso el aporte de los socios de ALANEPE por lo que solicitamos se
estimule en los diversos paises el envio de actualizaciones.

La publicacién de nuestra pdgina electrénica continta sin inconvenientes.

Dr Ramon Exen:
Editor
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TRANSPLANTE RENAL PEDIATRICO

Dras. Mercedes Navarro Torres y Laura Espinosa Romdn

En el nino el tratamiento sustitutivo de la enferme-
dad renal terminal, ofrece diversas modalidades tera-
péuticas: didlisis peritoneal (DP), hemodidlisis (HD)
y trasplante renal (TR), tanto de donante vivo como
caddver.

El trasplante renal pedidtrico ha de abordar circuns-
tancias Unicas, fisicas, fisiolégicas, psicoldgicas, sociales,
inmunoldgicas, etc., y ademds, peculiaridades técnicas
caracteristicas de la edad pedidtrica que han sido docu-
mentadas en las dltimas décadas.

Podemos asegurar que el trasplante renal es la
forma éptima de terapia sustitutiva para el nifio con
ERT, no sélo para el periodo de desarrollo durante la
edad pedidtrica sino también para su futura vida adulta.

PECULIARIDADES DEL RECEPTOR
INFANTIL DE TRASPLANTE RENAL

La supervivencia del paciente pedidtrico con En-
fermedad Renal Terminal (ERT) con trasplante renal
funcionante, se ha incrementado de forma continua en
las Gltimas dos décadas, acercindose al 80% a 20 afios.'

La mortalidad a largo plazo se produce preferente-
mente por complicaciones infecciosas o cardiovascu-
lares (40 a 50%) y tanto la hipertensién arterial como
periodos prolongados de didlisis son factores de riesgo.'

Un estudio reciente, basado en datos del Registro
ERA-EDTA demuestra que, hay un incremento de
adultos jévenes que recibieron terapia renal sustitutiva
en la edad pedidtrica pasando de 71 pmp>18 afios en
1985 a 116 en 2004. En este grupo de nifios, la expec-
tativa de vida para los que alcanzan la edad adulta con
un trasplante renal funcionante es de 63 anos, frente a
38 para los que permanecieron en didlisis.”

Los efectos negativos que la ERT tiene en estos
pacientes, también afectan a su capacidad cognitiva y
su desarrollo educacional siendo de nuevo los periodos
acumulativos de didlisis los que mayores efectos nega-
tivos conllevan.’

Estudios de inteligencia, memoria, habilidades mo-
toras y resultados académicos de nifios con enfermedad
renal crénica (ERC) en pre-didlisis, muestran resulta-
dos significativamente inferiores cuando se comparan
con sus hermanos.”

El trasplante renal funcionante puede revertir estas
alteraciones del desarrollo cognitivo e intelectual si se
realiza predidlisis o precozmente tras iniciar la didlisis,
favoreciendo el desarrollo intelectual cognitivo, la vida
académica y la calidad de vida en la edad adulta del
nifio con enfermedad renal terminal.>*

El bienestar psicolégico de estos nifios cuando son
adultos jévenes también estd unido a tener un trasplan-
te renal funcionante.’

El receptor pedidtrico y adulto difieren en aspectos
importantes a la hora de un trasplante renal."

Los nifios con un crecimiento estatural por desa-
rrollar, necesitan disminuir los periodos en didlisis y
tener consideraciones especiales con la inmunosupre-
sién crénica. El periodo madurativo, emocional y se-
xual de la adolescencia, conlleva un alto riesgo de mal
cumplimiento terapéutico. La variacién en la respuesta
inmunoldgica y en la cinética de los inmunosupresores,
obligan a una dosificacién mds ajustada y controlada.
En la edad pedidtrica hay mayor riesgo de enfermeda-
des viricas y de Sindrome Proliferativo. Los receptores
pedidtricos tienen mayor riesgo de complicaciones
vasculares, especialmente con donantes de pequefio
tamano."

Es prictica habitual en los paises desarrollados
facilitar a los candidatos pedidtricos la pronta reali-
zacién del trasplante renal aplicando consideraciones
especiales a la hora de adjudicacién de donantes de
cadéver, favoreciendo el trasplante renal predidlisis, o
acortando el periodo de didlisis y la morbi-mortalidad
asociada. En la mayoria de los Centros de Nefrologia
Pedidtrica se procura facilitar el trasplante predidlisis
bien de donante caddver o vivo en base a los mejores
resultados en la supervivencia del injerto, asi como los
beneficios derivados de evitar el periodo de didlisis."!



[4]
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INDICACIONES E INCLUSION
CON PROGRAMA DE
TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO

Una vez que el nifio con ERC presenta dificul-
tades para el manejo en el tratamiento conservador
(FGE <15 ml/min/1,73 m?), el paciente es considerado
como candidato a trasplante renal y debe ser estudiado
bien para trasplante de donante vivo o de caddver con
la intencién de realizar el trasplante lo antes posible, a
poder ser predidlisis.

Existen excepciones en la edad pedidtrica que im-
piden el trasplante predidlisis, excepciones derivadas de
la enfermedad de base o de la edad y estado nutricional
del paciente.'?

Las enfermedades que pueden impedir o dificultar
el trasplante predidlisis son:

* Sindrome nefrético congénito: La severa protei-
nuria e hipoalbuminemia consiguiente, puede pre-
cisar, previo al trasplante, nefrectomia bilateral y un
periodo posnefrectomia en didlisis para recuperar el
estado nutricional del paciente.

* Anomalias urolégicas con compromiso vesical. Si
el paciente padece una uropatia como enfermedad
de base, cuando se remita al centro trasplantador,
antes de indicar el trasplante renal hay que realizar
una valoracién urolégica por parte del equipo qui-
rurgico que va a realizar el trasplante renal. Pueden
precisar algtn tipo de cirugfa (ampliacién vesical o
nefrectomia) y retrasar la indicacién del trasplante.
Es sabido que las anomalias urinarias con disfuncién
severa del tracto urinario, especialmente vesical,
pueden incidir negativamente en la evolucién del
injerto renal si no se realiza una buena valoracién y
preparacién pre-trasplante.’

* Insuficiencia renal terminal en el primer afio de
vida. Si bien el trasplante renal se puede realizar
con éxito en ninos con pesos entre 5y 10 kg, por
equipos especializados, es muy recomendable indi-
car el trasplante renal a partir de un peso adecuado
(2 10 kg) y completar el calendario vacunal antes
del trasplante renal.

* Enfermedad tumoral. En los nifios que han supera-
do una enfermedad tumoral, se aconseja un tiempo
de espera minimo de 2 afos, previo al trasplante re-
nal, si bien hay controversia respecto a este criterio.

CONTRAINDICACIONES

Hay disparidad de criterios sobre la existencia de
contraindicaciones absolutas para realizar trasplante
renal en el nino con ERT y cudles serfan estas. El Co-
mité Pedidtrico de la Sociedad Americana de Trasplante
establecié en 1998, una serie de contraindicaciones ab-
solutas y relativas que se han modificado en la dltima
década debido a los avances en el tratamiento de la in-
feccién VIH y los avances en la inmunosupresién del
trasplante.'*

Contraindicaciones absolutas:

* Enfermedad tumoral activa o intratable.

* Dano cerebral severo, irreversible e incapacitante.

* Enfermedad multiorginica severa no solucionable
con trasplante combinado de 6rganos.

* Prueba cruzada positiva actual.

Contraindicaciones relativas:

* Incompatibilidad ABO.

* Prueba cruzada positiva en los dltimos 6 meses.

e Enfermedad autoinmune activa.

e Infeccién VIH.

* Retraso psicomotor o enfermedad psiquidtrica que
precisa de apoyo permanente.

* No cumplimiento terapéutico serio y de larga du-
racion.

PROBLEMAS ETICOS EN EL
TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO

Las indicaciones e inclusién en programa de trata-
miento sustitutivo, as{ como las contraindicaciones del
trasplante renal en la edad pedidtrica, presentan cada
vez con mds frecuencia dilemas éticos, dada la mayor
supervivencia de nifos con enfermedades complejas.”

Estos problemas se plantean en tres situaciones di-
ferentes:

* No indicacién del primer trasplante renal.

* No indicacién de retrasplante.

* Inclusién por via legal por negativa parental en re-
ceptor idéneo.

Entre 1999 y 2011, estas circunstancias se han
presentado en nuestro Servicio en trece pacientes (Fi-
gura 1) con un aumento significativo en los tltimos
cuatro anos. La edad de los pacientes oscilé entre RN y
18 afos, con un 37% menores de 1 afio. Los datos mds
significativos se recogen en la 7abla 1.
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4 Tabla I. Limitacion terapéutica en el trasplante renal pediatrico.
Servicio de nefrologia. Hospital Infantil La Paz
Edad Edad limitacion
N° Enfermedad base diagnéstica terapéutica Limitacion Situacion actual
I S.de Cockaine 10 anos 10 afos-6 meses No dialisis Fallecido
+ GESF + HTA severa No trasplante renal
2 S.Down + Hepatitis crénica 18 anos 18 anos No dialisis | Fallecido
+ afectacion neurologica - GMN No trasplante rena
3 Glucogénesis sistémica 1° aho 14 afos No dialisis Fallecido
+ tumor hepatico ERC IV No trasplante renal
4 S. de Pierson. RN 3 meses No dialisis Fallecido
S. Nefrotico + ERC No trasplante renal
5 S. Silver Rusel. ERC IV i 5 anos No dialisis Tratamiento
No trasplante renal conservador
6 Displasia inmuno 1° afio 8 afios Hemodialisis Fallecido
osea de Schime. GESF No trasplante
7 Enfermedad mitocondrial 1° aho 7 anos DPAC No Trasplante Fallecido
multisistémicas con
enfermedad neurolégica severa
8 Shock hipovolémico neonatal + RN 1° ano No dialisis Tratamiento
afectacion neurologica severa No trasplante renal conservador
9 Displasia renal. RN 5 meses No dialisis Fallecido
Enfermedad neurolégica severa No trasplante renal
10 EPAR. Mutaciones troncales RN 5 meses No dialisis Fallecido
en arginina y leucina No trasplante renal
I S. Bardot-Bidal. E. Glomérulo 20 meses 17 anos No dialisis Fallecido
quistica Tx renal 8 afos No trasplante renal
DPAC 8 afios Hemodidlisis | afio
12 Displasia renal + VUP ERC IV RN 2 meses Negativa paterna Tx funcionante tras cambio
Dialisis y trasplante de decision paterna
13 HTA severa 5 afos 8 afios Negativa paterna Hemodialisis
Nefropatia cicatricial ERC Via judicial
\_ Inclusion vivo
Figura |. No inclusion en tratamiento sustitutivo (1999-2011)
4 4
3
. Retirada
2 No inclusién
Inclusién judicial
[ —
0 L T T U T T T T T L] L L]
1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011
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Las causas mds frecuentes para contraindicar el
trasplante renal son enfermedades multisistémicas con
afectacién neuroldgica irreversible, grave y progresiva.
En dos pacientes fue precis iniciar programa de didlisis
por insistencia de los padres. El paciente en didlisis du-
rante cuatro afos fallecié por complicaciones neurolégi-
cas y mantuvo demandas judiciales repetidas para forzar
la indicacién de trasplante renal. En el paciente nimero
12 que no padecia comorbilidades importantes, hubo
negativa parental, tanto a la didlisis como de trasplante
renal, pero una reconsideracién espontdnea por parte de
los padres permiti realizar el trasplante renal, estando
actualmente con trasplante funcionante de 12 afios de
evolucién. Es sumamente importante en nuestra expe-
riencia, el caso nimero 13, en la que sin ninguna causa
médica que justificara la limitacién para el programa de
trasplante, los padres negaron reiteradamente la didlisis
y el trasplante, por lo que se acudié a la inclusién por
via legal, siendo actualmente la madre posible donante.

Las decisiones de no inclusién de pacientes en pro-
grama de trasplante, precisan de un trabajo coordinado
entre equipos multidisciplinarios y Comité Etico del
Centro, Asesoria Juridica si es necesario, y asesora-
miento de otros equipos de Nefrologia Pedidtrica que
valoren el paciente e informen a los padres desde una
posicién mds objetiva. Es muy importante buscar con-
senso con padres o tutores en la fase de enfermedad
renal crénica. El apoyo psicosocial es fundamental para
minimizar la dificil situacién que este tipo de pacientes
genera a familiares y equipos sanitarios.

TRASPLANTE RENAL PREDIALISIS

La posibilidad de realizar trasplante predidlisis en
nifios depende de la prioridad que se le dé en las listas
de caddver y en la disponibilidad de un donante vivo.

Vats, et al., publicaron en 2000,'¢ el primer trabajo
que demostraba que el primer TR predidlisis tenia una
supervivencia significativamente mejor al tercer afio
(p<0,003), comparado con el TR tras HD o DP. Ana-
lizando por separado los TR predidlisis de donante vivo
o caddver la mejoria significativa de la supervivencia fue
para los trasplantes de donante vivo (p<0,01).

Cransberg, et al., en 2006," publican resultados
similares con una supervivencia a los 6 afios mejor con
el trasplante predidlisis de donante caddver que con el
Tx renal si se realiza post-didlisis.

En algunos paises existe la tendencia a priorizar a los
paciente pedidtricos (<18 anos) en las listas de espera
de donante caddver, lo que favorece la posibilidad de
Tx predidlisis.'"'®

DONANTE VIVO FRENTE
A DONANTE CADAVER

Los nifios precisan una masa renal idénea que ase-
gure una buena funcién renal necesaria para una super-
vivencia prolongada del injerto y para su crecimiento
longitudinal adecuado.

Las donaciones de rinén de caddver en Espana han
cambiado ostensiblemente en los tltimos 15 anos,
existiendo un porcentaje cada vez menor de donantes
jovenes y un incremento mayor de donantes afiosos o
con criterios expandidos. Segtn los datos de la Organi-
zacién Nacional de Trasplante Espanola (www.ont.es),
en el dltimo ano sélo el 2,5% de los donantes son <5
afios, por lo que cada vez es mds dificil poder trasplan-
tar a un nino con un donante pedidtrico de caddver,
especialmente cuando sélo se trasplantan con donantes
<15 anos.

Es por ello por lo que se da preferencia al receptor
pedidtrico para recibir injertos de donantes adultos jé-
venes segin normativa de cada Comunidad Auténo-
ma. Estas mismas preferencias existen en Francia, USA,
etc‘ll,lS
El trasplante renal pedidtrico necesita incorporar el
donante vivo, emparentado, no emparentado, y ABO
incompatible en casos seleccionados.

Las ventajas del rifién de donante vivo son multiples:
* Posibilidad de trasplante pre-didlisis.

* Eleccién del momento idéneo para el trasplante.

* Buena masa renal.

e Tiempo minimo de isquemia fria.

* Mayor ntimero de identidades HLA donante-recep-
tor en caso de los padres/hermanos.

*  Mejor supervivencia del injerto a largo plazo, es-
pecialmente en receptores <5 afios. La edad media
proyectada con donante vivo tras primer afio pos-
trasplante en la Universidad de Minesota, es de 26,3
anos para receptores <2,5 ahos y 29,3 anos para re-
ceptores entre 2,5 aflos y 5 anos de edad."”

A pesar de las ventajas evidentes de un rindén de
donante vivo, los datos del 2008-2009 demuestran que
la utilizacién de estos donantes para trasplante renal
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pedidtrico es muy variable segiin los diversos paises
(Tabla 2).>%

Por tanto el trasplante de donante vivo es la
primera opcidn a ofrecer al nifio con ERC terminal
como tratamiento sustitutivo.

REQUISITOS DEL RECEPTOR

Los requisitos son los mismos para el trasplante de
caddver y donante vivo,** sin embargo, existen contra-
indicaciones para recibir un trasplante de donante vivo
cuando la enfermedad de base recidiva en el rinén tras-
plantado y condicionan un alto riesgo de pérdida del
injerto (Oxalosis, sindrome hemolitico urémico atipico
con riesgo de recidiva, etc.).”

El Sindrome Nefrético (SN) cérticorresistente en
sus formas genéticas no es una contraindicacién, dada la
escasa frecuencia de recidiva. Sin embargo, el Sindrome
Nefrético cérticorresistente no genético, con GESF, es
una contraindicacién relativa por el alto porcentaje de
recidiva. Con protocolo inmunosupresor especifico la
supervivencia del injerto puede ser similar a pacientes
sin GESF.»2

La incompatibilidad de grupo ABO no es actual-
mente un impedimento, ya que puede realizarse el
trasplante si se lleva a cabo un protocolo especifico de
preparacién previa para el trasplante con resultados
muy alentadores.”*

El no cumplimiento terapéutico en la fase predidlisis
y didlisis se ha considerado en ocasiones una contraindi-
cacién temporal para el trasplante renal, si es reiterativo
y grave. El mayor riesgo de pérdida de injerto por no
cumplimiento es en los mayores de 12 afios (2% entre
10-14 afios vs 0,9 <10 afios p<0,001) segtn el registro
UNOS-USA.”

ELECCION DEL DONANTE VIVO

Los donantes potenciales para el receptor pedidtrico
son entre el 80% y el 100% de los casos los padres.**

Los riesgos de la donacién en relacién a mortalidad,
morbilidad, evolucién de la funcién renal e HTA pos-
donacién, embarazos posteriores y aspectos psicolégi-
cos, deben ser abordados antes del inicio del estudio,
basados en los datos de la literatura y la experiencia pro-
pia.*®?! Los problemas sociales y los potenciales riesgos
laborales para el donante, deben ser tenidos en cuenta
asi como los beneficios que para el donante pueden
derivarse de la donacidn, recalcando que en la mayoria
de los estudios realizados sobre el tema, encuentran una
mejoria en la relacién con el receptor. El progenitor no
donante muestra mayor grado de ansiedad, estrés y sin-
tomas psicosomdticos y psiquidtricos tras el trasplante
que el donante.?**

Durante el proceso informativo es importante in-
tentar descubrir los sentimientos de culpa del receptor
y el miedo que algunos ninos tienen a la posible muerte
del padre donante por la donacién. Todo ello precisa el
apoyo de un psic6logo profesional que haga una evalua-
cién, tanto del candidato donante como del receptor.
Es muy recomendable y facilitador iniciar todo este
proceso informativo precozmente.

La tendencia del Registro UNOS es a aumentar el
porcentaje de donante vivo no emparentado que ha
pasado de un 8,2% en 1998 a 23,5% en 2007.% Sin
embargo, segin los datos NAPRTCS 2010 de 5846
donantes vivos para receptores pedidtricos, s6lo el 4,6%
son donantes no-relacionados.

Abdul Majid, et al.*® en 2010, analizan los resultados
de 33 pacientes pedidtricos, preferentemente asidticos,
trasplantados con donante vivo no emparentado. La su-
pervivencia del injerto a 1 y 10 anos es inferior a la de
donante vivo relacionado y donante caddver. Destacan
que las infecciones por virus Epstein Barr, CMV y va-
ricela zdster son cuatro veces mds frecuentes. Reciente-

( Tabla 2. Utilizacion de donante vivo para trasplante pediatrico
EE.UU. 51-57% NAPRATCS 2008 https://web.emmes.com/study/ped/annlrept/annirept.html
REINO UNIDO 35% malewis@doctors-org.uk
BELGICA 22% rita.lombaerts@uz.kuleuven.be
ESPANA 12% REPIR (www.aenp.es)
\INFANTIL LA PAZ (Madrid) 32% mnavarro.hulp@salud.madrid.org
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mente Otukesh H, et al,”” publicaron los resultados de
922 trasplantes renales en 907 pacientes iranies entre 2
y 18 anos, con donante vivo no emparentado en mds
del 90%. La supervivencia del injerto en los trasplantes
realizados a partir del afio 2000, fue de 90% y 79%aly
5 afos postrasplante, mostrando una mejoria significativa
(p<0,001), respecto a épocas previas (1993-2000).%

En el momento actual, el donante vivo no relacio-
nado es una oferta vélida para el paciente pedidtrico,
con protocolos bien establecidos y regulados.

RESULTADOS A CORTO Y LARGO PLAZO

Supervivencia del injerto

El pronéstico del trasplante renal en nifios ha mejo-
rado en los tltimos afios, con la introduccién de nue-
vos inmnosupresores. Pero existen muchos factores que
pueden afectar a la supervivencia del injerto: el tipo de
donante, la edad del donante y del receptor, la presencia
de sensibilizacién, episodios de rechazo agudo, infeccio-

nes, adherencia al tratamiento y la enfermedad de base.

En el andlisis del Organ Procurement and Transplant
Network (OPTN)? la supervivencia del injerto al ano
y a los 3 afios era mejor en el grupo trasplantado entre
1999 a 2002 que en el grupo de 1994 a 1998 (95%,
79% vs 88%, 76%). Asi mismo cuando analizamos los
datos del NAPRTCS de 2010% se observa una mejo-
rfa en las cohortes mas modernas, en relaciéon con los
cambios de inmunosupresion. La induccién en ninos
es cada vez mds frecuente con una diferencia significa-
tiva en la supervivencia del injerto (81% vs 54,4% en
nuestra serie) (Figura 2).

La supervivencia del injerto en el trasplante de do-
nante vivo a 5 afos en el NAPRTCS es de un 83%
frente a un 70% en el donante de caddver. Nuestra
serie también encuentra una diferencia de un 9% en
la supervivencia del injerto a los 7 anos del trasplante
(Tabla 3) (Figura 3).

Las identidades en HLA entre donante y receptor
se han asociado histéricamente a una mejor supervi-
vencia, sin embargo la maximizacién en el HLA no es

4 )
Figura 2. Supervivencia del injerto (vivo vs cadaver) 1994-2011
1.0=
A W ++ 4| Tipo vivo o cadaver
08= n Cadaver
1 Vivo

€ + Cadaver-censurado
§ 06 + Vivo-censurado
2
9] + 9
2z
2
2 o4
3
(%]

02 Comparaciones globales

: Chi-cuadrado | ¢l Sig.
Log Rank (Mantel-Cox) 5153 [ 0023
0,0
I I I | 1 I L
0,00 2,00 4,00 €,00 8,00 10,00 12,00
T° de evolucion (afios)
Figura 2: Curva actuarial de supervivencia del injerto del trasplante renal de donante vivo y donante cadaver en el Hospital
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Tabla 3. Supervivencia actuarial del injerto para donante vivo
y cadaver del NAPRTCS y del Hospital Infantil La Paz
Donante vivo | afio (%) 5 afos (%) 7 anos (%)
La Paz 97,7 87,9 84,5
NAPRTCS 2008 93,3 82,2 75,5
Donante cadaver
La Paz 91,5 81,4 75,1
NAPRTCS 2008 86,4 68,5 60,7
- J
4 )
Figura 3. Curva actuarial de supervivencia del injerto segun el afno del trasplante:
izquierda NAPRTCS 2010, derecha Hospital Infantil La Paz (1985-2011)
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completamente beneficioso para aquellos ninos en lista
de espera que esperan un donante de caddver; los riesgos
afadidos derivados del tiempo adicional para conseguir
estas identidades pueden afectar la supervivencia a largo
plazo. Un andlisis de la base de datos del Estudio Co-
laborativo Internacional de Trasplante de 9209 recep-
tores pedidtricos mostré que 2 incompatibilidades en
HLA Dr comparado con 0 y 1 incompatibilidad no se
asociaron con una menor supervivencia del injerto en
los trasplantes realizados entre 1998 y 2007, aunque si
existfa en la década anterior.®

El pronéstico del injerto en ninos varia con la edad
del receptor. En las primeras épocas del trasplante los
receptores mds pequefios tenfan peor supervivencia del
injerto, pero con la mejoria en los cuidados de estos
pacientes, la supervivencia a largo plazo es similar a la
de ninos mayores, sobre todo si reciben un injerto de
donante vivo. Sin embargo, en todas las series se po-
ne de manifiesto un peor prondstico en los receptores
adolescentes, en relacién con el peor cumplimiento del
tratamiento.®*! (Tubla 4).

La edad del donante inferior a 2 anos o por encima
de 50 afos se asocia con una peor supervivencia del
injerto.** En nuestro centro estas edades del donante
contraindican el trasplante. Cuando el donante tiene una
edad entre 2 y 3 afios nos planteamos un doble trasplante
si existe receptor de tamano adecuado (talla >150 cm).

En una revisién de la literatura, analizando 36 es-
tudios, la tasa media de no adherencia al tratamiento
inmunosupresor era de 31,8% y aumentaba cuando se
trataba de adolescentes.”” Cerca del 44% de las pérdidas
de injertos y el 23% de los rechazos tardios estaban en
relacién con la no adherencia, que analizaremos en un
apartado especial.

Supervivencia del paciente
La supervivencia global del paciente ha mejorado

desde un 90% en la era 1987-95 a un 96% en la era
1996-2007 (NAPRTCS 2010) (Figura 2). Esta mejo-
ria es mucho mds significativa en los receptores mds
pequenos (menores de 2 afios), cuya supervivencia ac-
tuarial cuando reciben un injerto de caddver ha pasado
de un 78,6% inicial a un 93,4% en la era mds reciente.
Las infecciones representan la causa mds frecuente de
mortalidad (20,4%), las causas cardiopulmonares repre-
sentan un 14,7% y los procesos malignos un 11,3%.%

INMUNOSUPRESION

El progreso en los protocolos de inmunosupresiéon
durante la tltima década ha tenido un efecto directo
y muy significativo en la incidencia de rechazo agu-
do que ha pasado de 50%-60% en la era 1986-1993 a
10%-15% en 2002-2009.1°

La incidencia de rechazo agudo acumulativo es su-
perior, siendo en el donante caddver 32% vs 20% en el
donante vivo.**

Induccién

El uso de induccién, bien con ATG/ALG o anti-
cuerpos monoclonales se utiliza en un 49% segtin el
Registro USA, NAPRTCS 2010% en el 99% en el Re-
gistro Espafiol REPIR 2010% y en el 98% en el Regis-
tro de la ALANEPE.®

La evolucién del tipo de induccién en NAPRTCS
(Figura 4), muestra como actualmente la induccién se
realiza con ATG/ALG en un 25% y anticuerpos mo-
noclonales (20%). La desaparicién del Daclizumab del
mercado, obliga al uso de Basiliximab de forma exclusiva.

El estudio reciente de Barras, et al, en el que descri-
ben reaccién anafildctica severa tras la reexposicién al
Basiliximab, obliga a ser muy cauto a la hora de repetir
este anticuerpo monoclonal.*

4 )
Tabla 4. Supervivencia actuarial del injerto del
Hospital Infantil La Paz por grupos de edad del receptor
I afo (%) 5 afos (%) 7 aios (%)

0-1,99 a (n=16) 87,1 87,1 87,1

2-5,99 a (n=68) 91,2 78,4 75,7

6- 12,99 a (n=136) 89,6 79,9 73

> 132 (n=133) 90,9 72,2 64,3
- J
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Inmunosupresién de mantenimiento

A partir del 30 dia postrasplante en NAPTRC 2010
(Figura 5) se observa la casi desaparicién de CsA, el
descenso del uso de esteroides en la tltima década del
90% al 50% y la combinacién micofenolato y tacro-
limus como inmunosupresién de eleccién, asociada o
no a esteroides.

La preferencia de tacrolimus vs. ciclosporina, estd
basada en la mejor supervivencia del injerto, menores
tasas de rechazo agudo con tacrolimus y ademds para
evitar los efectos cosméticos indeseables de la ciclospo-
rina, que junto a la de los esteroides contribuyen al no
cumplimiento terapettico.®

La reduccién en el uso de esteroides en la pobla-
cién adulta parece posible y segura segtin un reciente
meta-andlisis de 5949 pacientes en un total de 30 estu-
dios que muestra que las estrategias de retirada o total
evitacién de esteroides asociada en la mayoria con el uso
de tacrolimus y micofenolato, no se asocia a una peor
supervivencia del injerto.*

Estudios en receptores pedidtricos de trasplante
renal han buscado dos tipos de estrategias: retirada de
esteroides precoz o tardia y evitacién total. La retirada
o reduccién de esteroides en pacientes con CsA como
inmunosupresor de base, en la época de los 90, ha es-

tado unida a un mayor riesgo de rechazo y pérdida del
injerto.° Sin embargo, en la década actual, la retirada
de esteroides con paciente pedidtricos de bajo riesgo
inmunolégico en régimen de mantenimiento con
CsA-MMF han mostrado mejoria del crecimiento sin
aumento de riesgo de rechazo.”"*

El tacrolimus asociado a MMF ha permitido: re-
tirada rdpida de esteroides, de 3 a 7 dias postrasplante,
asociada a induccidn, bien con anticuerpos policlonales
o monoclonales. Estos regimenes con minimizacién
de esteroides se han mostrado seguros en pacientes
seleccionados de bajo riesgo inmunolégico.”*>

Los efectos de la retirada precoz de esteroides han
demostrado beneficios en incremento de la talla, tanto
en prepuber como en ptberes y en una reduccién de
los sintomas del Sindrome Metabdlico.”®

La experiencia con eliminacién total de esteroides
en 129 transplantes renales en pacientes pedidtricos con
bajo riesgo inmunoldgico (protocolo de Stanford), ha
mostrado beneficios en la recuperacién de talla, mejoria
del riesgo cardiovascular y de los aspectos cosméticos.
En esta serie la conversién de protocolo sin esteroides a
esteroides es de un 13%, siendo la causa fundamental
de la conversion rechazo agudo recurrente o recidiva de
glomerulonefritis.*-**

4 Figura 4. Evolucion utilizacion induccion. )
NAPRTS 2010
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El uso de alentuzumab (Compath-1H) y monotera-
pia con tacrolimus, ha conseguido una excelente super-
viviencia del injerto en 42 trasplantes renales pedidtricos
con donante vivo, abriendo la posibilidad de mayor
reduccién de inmunosupresién de mantenimiento.®

La reciente incorporacién de formulacién retardada
de tacrolimus para uso una vez al dfa puede mantener
mdrgenes seguros de inmunosupresién e incrementar la
adherencia al tratamiento.®

El uso de M-TOR, en el trasplante renal pedidtrico,
se ha aplicado con éxito, tras conversion de tacrolimus
a Sirolimus, en pacientes con estrictos criterios de se-
leccién.® El 30% presentaron efectos adversos, siendo
necesario retirar Sirolimus en un 20%. La supervivencia
del injerto a 5 afios, de los que continuaron con Siroli-
mus es del 91%.9

En el trasplante renal de donante vivo, el proto-
colo de inmunosupresién serd diferente segtin se trate
de: donante-receptor HLA idénticos, no idénticos.
Receptor de alto grado inmunolégico o donante ABO
incompatible.?256¢

El inicio de la inmunosupresién se inicia previo al
trasplante y puede diferir en:

* Donante receptor HLA idénticos en los que se
puede reducir la inmunosupresién a monoterapia e
incluso existe la posibilidad de alcanzar tolerancia y
retirarla totalmente.

* La monoterapia con tacrolimus es posible, preferen-
temente con donante vivo.”

* Los protocolos con esteroides sélo la primera sema-
na postrasplante, se han utilizado preferentemente,
en receptores con trasplante renal de donante vi-
vo.33:34
Existe por tanto, la posibilidad de reducir a largo

plazo inmunosupresién en caso de recibir un trasplante

de donante vivo.*

RECEPTORES ADOLESCENTES
DE TRASPLANTE

Los adolescentes constituyen una proporcién muy
importante de los pacientes con trasplante renal. En
los datos del Registro UNOS, los receptores entre 12
y 17 anos, constituyen el 66 y 57% de los 893 y 796
trasplantes renales realizados en el 2006 y 2007.%

Las necesidades de este grupo de pacientes son dis-
tintas a la de nifios en edades inferiores debido a las
multiples transformaciones que se producen en este pe-

riodo de la vida. En los dltimos diez anos, se reiteran las

publicaciones de los Registros USA, Australia y Nueva

Zelanda,®””° asi como la experiencia de centros de exce-

lencia como Minesota USA19 en los que se encuentran

datos comunes:

* Adolescentes (12-17 afios), tiene excelente super-
vivencia al afo y la peor supervivencia de todos los
grupos de edad a 5 y 10 anos postrasplante, siendo
similar a los >65 anos.*””

* Lavida media calculada del injerto en adolescentes
es de 7 afios, mientras que en los menores de 2 afos
es de 18 anos.”

Los malos resultados en adolescentes se asocian en
todas las publicaciones con no-cumplimiento terapéu-
tico que desencadenan episodios tardios de rechazo
clinico o subclinico, con mala respuesta al tratamiento
antirrechazo, desarrollo de lesiones crénicas y riesgo de
sensibilizacién HLA para futuros trasplantes.®’”°

Estos datos hicieron que algunos Centros de Tras-
plante Pedidtrico mantuvieran adolescentes con mal
cumplimiento terapéutico en lista de espera durante
periodos més prolongados con la esperanza de mejorar
su actitud hacia el cumplimiento.

El trabajo australiano ha confirmado que la super-
vivencia del injerto a 5 y 10 afos es significativamente
inferior en adolescentes 65% vs 50%, respectivamente,
comparado con los receptores de 2 a 10 afios con 74%
y 58%.7° Lo mds importante de este estudio es que el
tiempo de espera en didlisis es un factor de riesgo in-
dependiente para el fallo del injerto de donante vivo
(ratio 0,53 p=0,03) y que la supervivencia del injerto
de donante vivo cuando el trasplante se hace predia-
lisis en los adolescentes, es de 82% y 70% a 5y 10
afos postrasplante. Este estudio avala el trasplante de
donante vivo pre-didlisis en adolescentes y contradice
la idea de mantener a los adolescentes mds tiempo en
lista de espera.”

Lo que atin no se ha encontrado es la solucién a
todos estos problemas. Dada la complejidad de la pro-
pia adolescencia, las vias de solucién, precisan de una
mayor investigacién en este tema.

La excelente revisién de Smith, et al® sobre los
adolescentes como receptores de trasplantes de érganos
sélidos, sirve de guia para conocer mejor el problema y
articular algunas medidas précticas, que permitan redu-
cir el no cumplimiento en estos pacientes.

No cumplimiento terapéutico
El no cumplimiento terapéutico se ha descrito en
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adolescentes con trasplante renal hasta en un 64%,

siendo la causa de la pérdida del injerto entre el 12% y

34%.7° Se han realizado multiples esfuerzos para averi-

guar qué factores de riesgo conducen a los adolescentes
al no cumplimiento terapéutico.

Alteraciones psiquicas (depresién y ansiedad), falta
de apoyo familiar, baja autoestima antes de la adoles-
cencia, efectos secundarios de la inmunosupresion, par-
ticularmente efectos cosméticos y la complejidad del
régimen terapéutico, se encuentran reiteradamente en
los estudios realizados como factores de riesgo para el
no cumplimiento.*”°

Es necesario conocer las condiciones propias de esta
edad y valorar e incorporarlas al proceso terapéutico.”’
* Conocer las peculiaridades del desarrollo fisico,

emocional y psicoldgico del adolescente, saber

que la funcién ejecutiva del cerebro (organizacidn,

planificacién, autorregulacién, atencién selectiva e

inhibicién) es la tltima adquisicién dentro del desa-

rrollo cerebral del adolescente, funcién que es muy
crucial para el cumplimiento terapettico.”

* Atender a las necesidades propias de la pubertad
y desarrollo emocional de autonomia e identidad,
apoyando al adolescente para favorecer su proceso
evolutivo.

* Detectar los riesgos inherentes a su sexualidad y uso
de anticonceptivos y sus efectos en la inmunosupre-
sién, HTA, etc.

*  Medir periédicamente la adherencia al tratamiento
(especialmente los niveles de inmunosupresién, y
si son fluctuantes a lo largo de varios controles) y
dialogar abiertamente con el adolescente el tema del
cumplimiento y sus consecuencias, buscando su com-
promiso y participacién del proceso terapéutico.

* Apoyo psicoterapéutico para los trastornos de de-
presién y ansiedad que padecen entre el 5% y el
14% de los adolescentes con trasplante de 6rganos
s6lidos,* y para los trastornos de alimentacién y
abuso de sustancias.

No existe hasta el momento ningtin método que ha-
ya demostrado su eficacia en mejorar el cumplimiento
terapéutico.

Sin embargo, se han sugerido intervenciones diver-
sas que hay que intentar:%”°
* Reducir al méximo el nimero y frecuencia de las
medicaciones.

* Identificar los receptores de riesgo y dar apoyo psi-
coterapéutico e intervencién educativa con medica-
cidn, visitas, riesgos a los que se expone, etc.

* Incrementar visitas en los pacientes de mayor riesgo
o en periodos concretos en los que se confirman
fluctuaciones en los niveles de inmunosupresién.

e Eyvitar los efectos secundarios cosméticos (no-este-
roides o retirada precoz, evitar, si es posible, ciclos-
porina, minoxidil, etc.).

* Dialogar abiertamente con el adolescente sobre el
no-cumplimiento en forma libre e informativa, ex-
plicando las medidas que se tomen y porqué.

* Escuchar sus reivindicaciones y atender a sus ne-
cesidades de autonomia y de salud mental y de sus
aspiraciones vocacionales.

El cambio en la mala evolucién a largo plazo del
trasplante renal en adolescentes, precisa de estrategias
individualizadas, multidisciplinarias e investigacién en
equipos con medios y un nimero de pacientes suficien-
tes, que haga eficaz y rentable la inversién en recursos
humanos y materiales necesarios para llevarlo a cabo.

EVOLUCION EN LA EDAD ADULTAY
TALLA FINAL EN EL.
TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO

Los estudios que nos permiten conocer como es la
evolucién de los receptores pedidtricos de trasplante
renal cuando alcanzan la edad adulta, aparecen en la
literatura al final de la década de los 90.7%%

La supervivencia del paciente alcanza el 89% a 20
afios de seguimiento’ y 81% a los 25 anos,” incluso
para el grupo trasplantados en menor edad.”” Entre un
26% a un 40% alcanzan la edad adulta con alguna co-
morbilidad de tipo psicomotor, auditivo o visual.”>”*

La edad media de vida calculada para el receptor
pedidtrico que alcanza los 18 afios con trasplante renal
funcionante, es de 63 anos frente a los 39 anos de los
que llegan en didlisis.?

La supervivencia del injerto en estos adultos trasplanta-
dos en edad pedidtrica es superior con donante vivo.”>”37>

La rehabilitacién educacional y la integracién so-
cioeconémica la alcanzan el 80% de los adultos tras-
plantados en edad pedidtrica,”*”? si bien en algunos
estudios resaltan que el nivel educacional y la capacidad
de independizarse es inferior al de los grupos de pobla-
cién general de edad similar.”

La independencia parental y vida en pareja la alcan-
zan aproximadamente el 50%. Es llamativa la diferencia
existente entre el porcentaje de hombres y mujeres que
tienen hijos, 8,3% frente a 24-27% sin que esté muy
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claro las razones que condicionan estas diferencia.”>”

Haavisto A, et al, valoran la calidad de vida de 21
jovenes (edad media 21,1 afios), trasplantados antes de
los 5 afios de edad (edad de trasplante 3,4 anos) y que
habian padecido alguna comorbilidad neurolégica.”

El anilisis de calidad de vida mostré diferencias
significativas con el grupo control, sélo en 5 de los
15 aspectos estudiados (movilidad, alimentacién, ac-
tividades, vitalidad y funcién mental). El 52% habian
alcanzado educacién superior o vocacional.”

Conseguir una talla final en rango de normalidad
es uno de los retos importantes para la rehabilitacién
de nifios con trasplante renal. Un 30% de estos nifios
al llegar a adultos se sienten insatisfechos con la talla
alcanzada, hecho que repercute en su calidad de vida,
autoestima, vida social y capacidades cognitivas y en la
conducta.””* Un 60% a 70%, van a terminar con una
talla final superior a -2 DS.%

La revisiéon de Fine RN, et al®' de mds de 10.000
receptores pedidtricos registrados en NAPRTCS, en-
cuentra una mejoria en la talla final >1 DS desde 1987
2 2008%' y el uso de thGH ha tenido un impacto de
+ 0,5 DS,*! hecho comprobado en series menores.”>”®

La retirada de esteroides a los 6 meses postrasplante,
en 74 receptores pedidtricos, ha conseguido una talla
final >-2 DS en 94%, con una media de talla de -1+1,3
DS al final de la pubertad.®

Los resultados preliminares sobre el crecimiento
lineal de los protocolos con esteroides sélo la primera
semana postrasplante o la ausencia total de esteroides,
hacen preveer una mejoria ain mayor de la talla final
del receptor pedidtrico del trasplante renal.5>>%¢

La transferencia de receptores de trasplante renal a
centros de adultos para su seguimiento, es un momento
parcialmente turbulento con riesgo de no-cumplimien-
to terapéutico, pérdida de visitas clinicas y mayor riesgo
para la supervivencia del injerto.

Samuel SN, et al** han demostrado un riesgo pro-
gresivo de mayor fallo del injerto a partir del final de la
adolescencia y tras la transicién a unidades de adultos.
Durante el periodo de 3 anos de adaptacién para la
transferencia se perdieron entre 5,1 injertos por 100
personas/ano a 6,6/100/afo, manteniéndose el riesgo
progresivo de pérdida del injerto en los receptores entre
los 13 y los 22 anos.

Estos datos han sido confirmados recientemente por
Foster BJ, et al* analizando las edades de pérdida de
31.857 injertos fallados durante un periodo medio de
seguimiento de 5,9 anos (2,5 a 10,5 afios). Concluyen

que el periodo de mayor riesgo de pérdida de injertos
en estos adultos jévenes estd entre los 17 a 24 anos de
edad, independientemente de la edad a la que se realizé
el trasplante renal .

Kiberd J, et al® encuentran que el mayor riesgo de
fallo del injerto esta en las edades de 11 a 14 afios y
menores de 25 afos, por lo que sugieren estudiar estra-
tégicas especificas para estos riesgos de edad.

CONCLUSION

El trasplante renal pedidtrico es el tratamiento id6-
neo para el receptor pedidtrico con enfermedad renal
terminal, siendo superior la supervivencia del injerto
con el donante vivo. Los adolescentes y adultos jévenes
tienen un mayor riesgo de pérdida del injerto a partir
del ano postrasplante, fundamentalmente debido al
mal cumplimiento terapéutico. La rehabilitacién glo-
bal en la edad adulta es satisfactoria en la mayoria de
los pacientes, incluidos aquellos nifios trasplantados en
edades pedidtricas y con comorbilidades de riesgo.
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MANIFESTACIONES RENALES EN
PACIENTES CON SINDROME DE ALAGILLE:
Reporte de casos y revision de la literatura

A Castillo°, M Contreras®, R Gastelbondo®, LE Gonzdlez®y Felipe Ordéfiez*

RESUMEN

El sindrome de Alagille es una condicién autosémica domi-
nante que se define clinicamente por alteraciones de cinco siste-
mas principales: escasez de ductos biliares con colestasis crénica,
compromiso cardiaco (estenosis pulmonar), éseo (vértebras en
mariposa), oftdlmico (embriotoxon posterior) y de la cara (facies
dismorficas leves pero reconocibles). La afectacion renal es coman
en estos pacientes; sin embargo, no hace parte de los criterios que
definen el sindrome. Reportamos los casos de 3 pacientes con sin-
drome de Alagille y compromiso renal y realizamos una revisién de
la literatura para establecer la importancia de incluir la evaluacién
de este sistema en el diagndstico del sindrome. Concluimos que el
compromiso renal es frecuente, y por lo tanto sugerimos que en
todos los casos se evalue la posibilidad de compromiso renal tanto

a nivel estructural como funcional glomerular y tubular.

INTRODUCCION

El sindrome de Alagille (ALGS; OMIM 118450)
es una condicién autosémica dominante causada por
mutaciones en el gen JAGGED1 y con menor frecuen-
cia, en el gen NOTCH2. El desorden se define por una
escasez de ductos hepdticos interlobulares con colestasis
crénica asociada, compromiso cardfaco, 6seo, oftdlmico
y facies caracteristicas. La afectacion renal es comuin en
estos pacientes, reportdndose en la literatura una preva-
lencia hasta del 70%. A pesar de ser muy frecuente, no
hace parte de los criterios que definen el sindrome. En
este trabajo, reportamos los casos de tres pacientes con-
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sindrome de Alagille y anomalias renales y realizamos
una revisién de la literatura, con el fin de establecer la
importancia de incluir el dafo renal como uno mis de
los criterios de diagnéstico de este sindrome.

REPORTE DE CASOS

Primer caso

Paciente de sexo masculino de 2 anos y 9 meses
quien es hospitalizado por cuadro febril, con diagnés-
tico de sindrome de Alagille desde los 2 meses de edad
por biopsia hepética que evidencia hipoplasia de vias
biliares, ecocardiograma con estenosis arteria pulmonar
derecha, radiografia de columna tordcica con vertebra
T7 en alas de mariposa.

A los 3 meses de edad presenta episodio de infeccién
urinaria, documentdndose acidosis tubular renal, hi-
droureteronefrosis derecha e hipoplasia renal izquierda
por ecografia de vias urinaria, cistouretrografia miccio-
nal descarta reflujo vesicoureteral, gammagrafia DMSA:
rifiones sin lesiones focales, rinén derecho con aporte
cortical del 76%, e izquierdo del 24%, renograma se-
cuencial de filtracién glomerular con rindn izquierdo
disminuido de tamafo y funcién diferencial del 23%,
rindn derecho con hidronefrosis no obstructiva con
funcién diferencial del 76%.

Durante hospitalizacién presenta tensiones arteriales
elevadas (percentiles de 99-99+5) tanto para sist6lica y
diastélica) inicidndose manejo con calcio-antagonista.
Se toman otros paraclinicos: hipoalbuminemia, indice
proteinuria/creatinuria aislada, en rango nefrético y dis-
lipidemia severa: sindrome nefrético. Ecografia renal y
de vias urinarias y gammagrafia renal con DMSA sin
cambios con respecto a las previas. Se realizan todos los
estudios de formas secundarias para sindrome nefrético
estudios inmunolégicos e infecciosos todos negativos.
Se solicita biopsia renal.
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Segundo caso

Paciente de 4 anos de edad, que es hospitalizado
para exdmenes pre-trasplante hepdtico, con diagndsti-
co de sindrome de Alagille desde los 5 meses de vida
con biopsia hepdtica que reporta atresia de conductos
biliares con hepatitis crénica, ecocardiograma con es-
tenosis de rama izquierda de la pulmonar y radiografia
de columna vertebral tordcica con alteraciones en alas
de mariposa y facies tipicas. Por episodio de infeccién
urinaria, a los 7 meses de edad, se le documenta reflujo
vesicoureteral izquierdo grado II/VIL.

Paraclinicos estudio pretransplante: hemograma
normal, transaminasas elevadas, hipertrigliceridemia,
hipercolesterolemia, hipoalbuminemia, estudios infec-
ciosos negativos, funcién renal conservada, indice pro-
teinuria/creatinuria en muestra aislada normal, gases
venosos con acidosis metabdlica anién gap sérico nor-
mal, anién gap urinario positivo, calciuria/creatinuria
normal. Se hace diagndstico de acidosis tubular tipo 1
distal. Se inicia solucién de bicarbonato de sodio. Eco-
grafia de vias urinarias: riién derecho: 66x38x35mm,
rifdn izquierdo: 69x36x31mm, sin alteraciones.

Tercer caso

Paciente femenina de 20 meses de edad hospitaliza-
da para estudios pre-trasplante hepdtico por colestasis
severa con curso clinico hacia cirrosis hepdtica y estudio
de sindrome de Alagille. Clinicamente con importante
falla de medro. Diagnéstico de atresia de vias biliares a
los 3 meses de vida por biopsia hepdtica.

Estudios pretransplante: Hemograma normal, hi-
poalbuminemia, creatinina 0.3mg/dl . Hiperbilirrubi-
nemia a expensas de bilirrubina directa, transaminasas
elevadas, hipercolesterolemia e hipertrigliceridemia.
Ecografia renal y vias urinarias con rifiones disminui-
dos de tamanos, ecocardiograma con estenosis leve en
el origen de las pulmonares y radiografia de columna
vertebral dentro de limites normales.

Valoracién por oftalmologia observé embriotoxon
posterior. Durante hospitalizacién presenta infeccién
de vias urinarias asociada a fiebre (urocultivo positivo
para E. Col7), hipertension arterial manejada con calcio-
antagonista.

Por hallazgos de hipoplasia renal e infeccién de vias
urinarias se realiza gammagrafia renal DMSA funcional
diferencial rifdén izquierdo del 57% y del derecho del
43%, negativo para pielonefritis y cicatrices, renograma
secuencial con filtracién glomerular con tasa de filtra-
cién glomerular absoluta: 21,3 ml/min, aporte funcio-

nal 55% rindén izquierdo y 45% con diagndstico de
insuficiencia renal crénica. Pielocalectasias bilaterales
de tipo no obstructivas gases venosos sin acidosis meta-
boélica, cistouretrografia miccional descarta reflujo vesi-
coureteral. Indice de proteinuria/creatinuria en rango
nefrético Se presenta en junta para considerar trasplante
combinado higado-rinén.

REVISION DE LA LITERATURA

El sindrome de Alagille (ALGS; OMIM 118450) es
una condicién autosémica dominante que compromete
multiples sistemas,' causada en la mayoria de los casos
por mutaciones en el gen JAGGED1 (JAG1) que codi-
fica un ligando en la via de sefializacién Notch, y en el
2% de los pacientes por mutaciones en otro miembro
de esta via, el gen NOTCH2.? Descrito inicialmente
hace aproximadamente 35 anos,’ el desorden se define
clinicamente por los “criterios cldsicos”, basados en el
compromiso de cinco sistemas principales (7abla 1):
una escasez de ductos biliares con colestasis crénica,
compromiso cardfaco (estenosis de la arteria pulmonar),
6seo (vértebras en mariposa), oftdlmico (embriotoxon
posterior) y de la cara (facies dismorficas leves pero re-
conocibles).! Inicialmente, en la serie de Alagille y cols.?
se denominaba el sindrome como “completo” cuando
tenia los cinco criterios, y “parcial” si sélo 3 o 4 estaban
presenten. Ahora, los sindromes completos y parciales
se denominan como una sola entidad, sindrome de

Alagille.*

En el sindrome de Alagille la frecuencia en afecta-
cién de 6rganos es la siguiente: hepdtica (95%), car-
diovascular (92%), facies (91%), ojos (78%), vértebras
(70%) y renal (40-70%)(4).

MANIFESTACIONES RENALES

Mutaciones asociadas a alteraciones en la expresion
de JAGI (haploinsuficiencias) estdn relacionadas con
una nefrogénesis anormal, pues este gen estd involucra-
do en la generacién de las yemas ureterales, estructuras
tubulares y glomerulares durante todas las fases de la
embriogénesis renal.*

As{ también, mutaciones en el receptor de NOTCH 2,
han sido identificadas en pacientes con sindrome de
Alagille sin mutaciones JAG1; encontridndose en estas
mayor afectacién renal.®
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Estos genes hacen parte de la via de senalizacién
Notch, mecanismo de senalizacién intercelular con-
servado evolutivamente; perteneciendo el JAG1 a un
ligando de esta via y el NOTCH2 a un receptor.” Existe
evidencia que esta via de senalizacidon es fundamental
para el desarrollo del rindn, segmentacién y diferencia-
cién de la estructuras de la nefrona.

Ademds, datos recientes sugieren el papel impor-
tante que cumple esta via en la regeneracién después
de una falla renal aguda.”

La afectacién renal se ha reportado en un 40-70%
de los casos del sindrome de Alagille, incluyendo: en-
fermedad renovascular (estenosis de la arteria renal),
hipertensidn arterial, insuficiencia renal aguda y créni-
ca, enfermedad quistica renal, agenesias o hipoplasias
renales, duplicacidn de uréteres, acidosis tubular renal,
reflujo vésico-ureteral, nefritis tibulo intersticial y cam-
bios glomerulares.>*®

Dada la prevalencia de anomalias renales asociadas
al sindrome de Alagille, se han realizados maltiples in-
vestigaciones para estudiar esta relacién; entre ellos, el
trabajo realizado por Alagille y colaboradores en 1987,
obteniéndose una prevalencia del 73,9% de afectacién
renal y el estudio retrospectivo realizado en el Hospital
Infantil de Philadelphia, EE.UU. en el 2011, encon-
trédndose una prevalencia de afectacion renal de 39%
en esa cohorte de pacientes, siendo las mds frecuen-
tes la displasia renal (58,9%), la acidosis tubular renal

(9,5%), reflujo vésico-ureteral (8,2%) obstruccién uri-
naria (8,2%), falla renal crénica (5,4%) y la enfermedad
renal en estado terminal (4,1%).2

Con relacién a las alteraciones glomerulares, en el
sindrome de Alagille el hallazgo cldsico es la acumu-
lacién de depésitos de lipidos en el mesangio, deno-
tindose como mesangiolipidosis, descrita por Habib y
colaboradores en una revisién de 26 pacientes en 1987;®
describiéndose ademds, depésitos de lipidos en la mem-
brana basal glomerular y tubular,’ lo que contribuye a la
presencia de proteinuria (la mayoria de veces, en rango
sub-nefrotico);° insuficiencia renal aguda, insuficiencia
renal crénica y en algunos casos glomeruloesclerosis
focal y segmentaria.

En lo que respecta a hipertension arterial (origen re-
novascular), las alteraciones de la vasculatura periférica
que ocurren en el sindrome de Alagille estdn relaciona-
das con la disminucién de expresién del JAGI a nivel
de las células endoteliales, resultando en un desarrollo
anormal del musculo liso y pudiendo ser responsables
de la estenosis de las arterias renales frecuentemente
descrita en este sindrome.’

Igualmente, se han descrito diagnésticos de sindro-
me de Alagille en la edad adulta sin afectacién hepitica,
siendo su principal manifestacion la insuficiencia renal
secundaria a enfermedad renovascular e hipertensién
arterial refractaria y de dificil manejo.*

Tabla |. Criterios clasicos de sindrome de Alagille

Caracteristicas Descripcion

Colestasis Presentacion tipica como ictericia en el periodo neonatal, asociada con heces acélicas.

Facies Frente ancha, ojos hundidos, nariz recta con punta bultosa, mentén puntiagudo dandole
a la cara una forma triangular y orejas prominentes.

Enfermedad cardiaca Mas frecuentes estenosis de la arteria pulmonar y en un 30% defectos septales auriculares
o ventriculares, tetralogia de Fallot o atresia pulmonar.

Anomalias de las vertebras Caracteristicas de vértebras en mariposa, una apariencia radiologica dada por fusion
incompleta de los arcos anteriores de las vertebras, con otros reportes de hemivértebras,
fusion con vértebras adyacentes y espina bifida oculta.

Embriotoxon posterior Un prominente anillo de Schwalbe alrededor de la cérnea y el iris, también observado en un
8% al 15% en sujetos normales.

Adaptada de Turnpenny PD, Ellard S. Alagille syndrome: pathogenesis, diagnosis and management. Eur ] Hum Genet. 2012;20(3):251-7.
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CONCLUSIONES

En nuestro reporte de casos observamos que los tres
pacientes presentaban manifestaciones renales, algunas
de ellas sin diagnosticar. Teniendo en cuenta que el
compromiso renal es frecuente, este debe ser sospechado
y estudiado en todos los nifios con Sindrome de Alagi-
lle; ademads, de considerar un cuidadoso seguimiento de
la tensién arterial, funcién tubular, funcién glomerular
y estudios imagenoldgicos para descartar alteraciones
funcionales y estructurales posteriores, mejorando asi
calidad de vida y pronéstico del sindrome.
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PO 4 « MEDIAS DE PRESION ARTERIAL EN
UNA POBLACION DE NINOS PREMATUROS
CON PESO EXTREMADAMENTE BA)O, EN
CONTROLES AMBULATORIOS

Miceli S.'; Rodriguez L., Martinini M.’; Caram M.% Perez
M.5; Djivelekian M.% D urso M.’

CATEDRA DE MEDICINA INFANTO JUVENIL '; FACULTAD DE MEDICINA UNT' 2 SERVI-
CIO DE SEGUIMIENTO DE RNPAR; HOSPITAL DEL NINIO JESUS TUCUMANS ¢ DPTO DE

BIOESTADISTICA UNT’
<susanamiceli@hotmail.com>

Se encuentran pocos estudios de presion arterial (PA) en Recién
Nacidos Pretérmino Alto Riesgo. Es practica poco habitual tomarles
la PA. Sigue siendo una incégnita el comportamiento de la PA de
los RNPTAR.

OBJETIVOS: Definir medias de PAS y PAD, prevalencia de HTA,
en RNPTAR controlados desde el alta de UCIN hasta los 5 afios.
Comparar con grupo control de nifios RNT. Analizar asociacion
de la PA con factores de riesgo.

MATERIAL, POBLACION: Inclusion: RNPTAR (<32 semanas, <
de 1500g) ambulatorios, ingresados a control desde 40 semanas
a 5 afos. Exclusion: patologia severa registrada al alta neonatal.
Se estudiaron 2 grupos G |: < de | afio, grupo 2:> de | a 5 afios
y GC. Los grupos etareos se eligieron seglin edades de tablas de
PA referentes.2 G controles de RNT (término), igual edad y sexo.
Variables: sexo, edad gestacional (EG), edad corregida (EC), peso y
talla de nacimiento (PN, TN); peso y talla al momento del registro,
PAS y PAD(mmHg).

METODO: Tensiometro oscilométrico automatico, media de tres
registros. Mangos adecuados. Curvas referentes para el G| Second
Task Force (TF) y para G2, 4° TF. Adiestramiento de enfermeras.
Monitoreo. Consentimiento de padres. Aprobacion del Comité
Hospital de Ninos. Disefio de corte transversal.Andlisis descriptivo,
asociacion y comparacion (test t y Pearson). Medias de PA + 3 DS.
RESULTADOS: 448 RNPT y 65 controles. Grupo (Gl n=271),
el promedio de PAS 94 mmHg y PAD 60 mmHg. HTAS en 22%;
HTAD en 23%. PAS y PAD en ambos sexos, fueron semejantes a
referentes. HTAS asocié a PN (p= 0,02); Grupo 2 (G2 n= 177)
promedio de PAS 102 mmHg.y de. PAD 66 mmHg, HTAS en 38%
e HTAD en 56%.PAS de varones y mujeres fue semejante a curvas
referentes. PAD se situd sobre el P95 en mujeres, a partir del afio
hasta los 2 afos y en varones desde el afio hasta los 3 afios. HTA
no asocio con ninguna variable. Grupo | control (n=24) PAS 81(75;
87) p<0,0001 y PAD 51(43;59) (p= 0,002). Grupo 2 control (n=44)
PAS 98 (95,103) p=0,14; PAD 61(56;67)p=0,01. La prevalencia de
HTA fue mayor en los 2 el grupos de RNPT que en los controles
(p=0,04, p=0,03).

CONCLUSIONES: Se graficaron curvas de medias de PAS y PAD
en RNPTAR para edad y sexo que evidencié aumento de PAD para
ambos sexos, arriba del percentil 95, desde los 6 m hasta 3 afios en
varones y desde los 12 m hasta 2 afos en mujeres. Diferencia signifi-
cativa con grupo control.Alta prevalencia de HTA.Asociacion a PN.
Se recomienda incorporar el control ambulatorio de PA en RNPT.

RPD 5 « EVALUACION DEL IMPACTO DE
UNA INTERVENCION EDUCATIVA SOBRE
PREVENCION DEL SINDROME UREMICO
HEMOLITICO

Iturzaeta A.'; Torres F.; Bonadeo M.} Manjarin M.%;

Miguelez L.5; Redondo G.% Maidana F.”; Marenghi M.?
HOSPITAL GENERAL DE NINIOS DR PEDRO DE ELIZALDE! 2345678
<aiturzaeta@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: El Sindrome Urémico Hemolitico (SUH) es
una enfermedad endémica en la Argentina y la prevencion es fun-
damental para disminuir el impacto sanitario.

OBJETIVOS: Evaluar el impacto de una intervencion educativa
para aumentar el conocimiento de padres y cuidadores sobre SUH
Evaluar los conocimientos sobre SUH de la poblacion que asiste
al servicio de consultorios externos del HGNPE

MATERIALY METODO: Estudio experimental de evaluacion de im-
pacto. Se evaluaron conocimientos previos sobre SUH (encuestaA),
se realizé una intervencion educativa con material audiovisual sobre
prevencion de SUH, y se repiti6 la evaluacion de conocimientos
(encuesta B) para medir el impacto de la intervencion. Para este
trabajo se consideré como respuesta minima satisfactoria el lavado
de manos y la coccion adecuada de la carne. Para la evaluacion de
impacto se utilizé prueba de McNemar y Wilcoxon.
POBLACION: Padres y cuidadores (mayores de 16 afios) de pa-
cientes de | mes a 5 aflos de edad que asistieron al servicio de
consultorios externos del HGNPE, entre mayo y agosto de 201 1.
RESULTADOS: Ingresaron al estudio 58 participantes. La edad de
los mismos fue 29,5 + 8,6 afios.

Previo a la intervencion (encuesta A) 42 participantes desconocian
el SUH, y 8 contestaron la encuesta en forma satisfactoria. Con-
testar satisfactoriamente la encuesta A se asocié con mayor edad
del entrevistado (37,1 vs.28,3 anos t = 2,8 p = 0,007).

Posterior a la intervencion (encuesta B) 52 participantes conte-
staron satisfactoriamente la encuesta y todos los entrevistados
contestaron al menos una forma de prevencion de SUH (McNemar:
encuesta A 8 satisfactorias vs. encuesta B 52 satisfactorias, p <
0,001). La prueba de Wilcoxon mostré 53 rangos positivos (mayor
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numero de respuestas satisfactorias en el cuestionario B), | rango
negativo, y 4 empates, con un valor Z 6,55 p< 0,001.
CONCLUSIONES: Previo a la intervencion mas de la mitad de la
poblacién encuestada no tenia conocimientos sobre SUH ni conocia
las medidas para su prevencion.

Una intervencion educativa de bajo costo aumentd en forma
significativa el nivel de conocimiento y lo equiparé independiente-
mente de la edad.

Es importante aprovechar las “oportunidades de prevencion” de
SUH en el momento de la consulta pediatrica.

RPD 6 « OXALOSIS EN HIPEROXALURIA
PRIMARIA: CAUSA ATIPICA DE IRCT
EN LACTANTES

Mora F.'; Arifiez C.%; Barros M.} Cisneros D.% Barbagelata

.%; Vallejo G.% De Matteo E.”; Bohérquez Velasco M. ®
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ '234567¢
<fedemora@gmail.com>

INTRODUCCION: La hiperoxaluria primaria es un trastorno
congénito autosémico recesivo raro debido a la deficiencia de la
alanin-glioxalato aminotransferasa hepatica. Esto resulta en sintesis
y excrecion urinaria excesiva de oxalato que induce depdsitos en
hueso, miocardio y vasos. El fallo renal progresivo, la nefrocalcinosis
y urolitiasis son tipicos en los raros casos descritos en nifos.
PRESENTACION DE CASO: Paciente de 7 meses, sexo masculino,
derivado de Entre Rios, por IRC en didlisis peritoneal intermitente
para entrenamiento y realizacion de DPCA. Antecedentes: recién
nacido de término, peso adecuado, que consulta a los 5 meses por
convulsion,anemia (Hemoglobina 5,9 gr/dl) y acidosis metabdlica (pH
7,08 Bicarbonato 4 mEg/l), con insuficiencia renal (Urea 330 mg/dI
y Creatinina 8,99 mg/dl), hipoalbuminemia (1,4 gr/dl) y proteinuria
masiva. Inicia didlisis peritoneal intermitente, permaneciendo andrico,
sin recuperacion de la funcion renal. Se realiza biopsia renal con
informe preliminar de Sindrome nefrético tipo finlandés y se deriva
a este servicio. Se coloca canula de DPCA. Se realizan estudios: Eco
renal:imagenes calcificadas con sombra acustica posterior en ambos
rinones. Tamano renal: RD 59,5 y RI 59,7 mm (P50) y radiografia de
abdomen: radioopacidad a nivel de topografia renal. Informe final de
biopsia renal: Nefropatia tubulointersticial con depésitos de cristales
tipo oxalato de calcio y compromiso glomerular con esclerosis seg-
mentaria. Oxalemia: 8 mg/ml (valor normal <2).Fondo de ojo:macula
y region papilar con lesiones blanco amarillentas a nivel del epitelio
pigmentario retiniano, compatible con depdsitos de oxalato calcico
en retina. Radiografia de huesos largos y ecocardiograma normales.
Diagnéstico final: IRCT secundaria a hiperoxaluria primaria.
CONCLUSION:La presencia de cristales de oxalato de calcio den-
tro de la luz tubular, nefrocalcinosis e hiperoxalemia en un paciente
con IRCT menor de un afo deben llevar a la sospecha diagndstica
de hiperoxaluria primaria. Es una patologia con alta mortalidad, cuyo
tratamiento de eleccion es el trasplante hepatorrenal.

RPD 7 ¢« PSORIASIS EN UN PACIENTE
CON SIiNDROME NEFROTICO

Bettendorff M.'; Inchaurregui E.?
HOSPITAL DE NINOS DE LA SANTISIMA TRINIDAD ' 2
<mcbettendorff@hotmail.com>

INTRODUCCION: Los pacientes con psoriasis pueden presentar
en raras oportunidades compromiso renal tal como proteinuria,
hematuria, sindrome nefrético y fallo renal. Si bien el sindrome

nefrético puede presentarse como complicacion en adultos con
psoriasis, en el nifo existe solo un reporte de dicha asociacion.
OBJETIVO: El objetivo de nuestro trabajo es presentar un pa-
ciente con Sindrome Nefrético que desarrollé Psoriasis durante
su evolucion.

DESCRIPCION DEL CASO: Paciente de sexo masculino,de | | afos
de edad, con diagndstico de Sindrome Nefrético corticodependi-
ente desde el afio 2002. El paciente presento recaidas frecuentes
por lo que fue tratado con ciclofosfamida y levamisol. En el corriente
afo comenzo con lesiones eritematoescamosas confluentes en
tronco y miembros inferiores y se realizé diagndstico de psoriasis.
Durante una recaida de su enfermedad las lesiones se generalizaron
y present psoriasis pustulosa eritrodérmica. Recibié tratamiento
con corticoides a dosis maxima y luego ciclosporina, obteniéndose
remision de la proteinuria y de las lesiones en piel.
CONCLUSION: Existe una clara asociacidn entre psoriasis, artri-
tis y enfermedad inflamatoria intestinal, pero las complicaciones
renales no son frecuentes. En adultos se ha descripto el sindrome
nefrético que ocurre anos después del diagnostico de psoriasis.
Reportamos el caso de un paciente que present6é primero el
sindrome nefrotico y posteriormente el compromiso en piel. Si
bien dicha asociacion puede ser coincidencia, se observé una clara
mejoria de los sintomas luego de instaurado el tratamiento con cor-
ticoides, lo que demostraria la relacion entre ambas enfermedades.

RPD 8 - ONDAS DE CHOQUE
EXTRACORPOREAS PARA EL MANEJO
DE LA LITIASIS EN PEDIATRIA

Vagni R.'; Centurién J.; Aranibar V.}; Ormaechea M.%

De Badiola F.°; Gonzalez M.% Daels P.’; Moldes }.2
HOSPITAL ITALIANO! 2345678
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

Las litiasis renales en pediatria no son infrecuentes de ver. Existen
diferentes opciones de tratamiento de esta patologia, incluyendo
la litotricia extracorpoérea, litotricia percutanea y la cirugia a cielo
abierto. En este trabajo describimos nuestra experiencia con litotri-
cia extracorporea por ondas de choque (ESWL) en el tratamiento
de la litiasis urinaria en pacientes pediatricos.

MATERIALESY METODOS: Evaluamos los procedimientos realiza-
dos en pacientes con litiasis urinarias manejadas con ESWL en el
Hospital Italiano de Buenos Aires en el periodo de julio de 2005 a
diciembre de 201 |.Se realizaron un total de 222 sesiones de ESWL
en |31 pacientes para tratar 149 litiasis.

RESULTADOS: La edad promedio al momento del procedimiento
fue de 6,96 afios (Rango: 8 meses a 19 afios). El tamafo promedio
fue de 14,00 mm (Rango: 3 a 40). | | | fueron derechos (50%), 108
izquierdos (48%), dos bilaterales (0,009%) y uno vesical (0,0045%).
El 87% (195) de los procedimientos fue realizado bajo anestesia
general.

Los calculos se ubicaron: 76 en calices, 70 en la pelvis, 46 corali-
formes, 29 ureterales y uno vesical. El nimero promedios de se-
siones por lito fue de 1,50 (Rango: | a 7).Luego del tratamiento por
ESWL en 7 casos fue necesario realizar 4 litotricias percutaneas y
3 litotricias ureterales endoscopicas para eliminar litiasis residuales.
Como complicaciones de importancias se produjo una obstruccion
urinaria de tratamiento médico y en un paciente debi6 suspenderse
la sesion a los 1200 golpes por presentar una desaturacion que
luego se recuperd sin inconvenientes.

CONCLUSION: La litotricia extracorpérea es una alternativa Gtil
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para el manejo no invasivo de litiasis urinarias en pediatria con un
bajo indice de complicaciones. Es utilizada en nuestro centro como
primera linea para el manejo de las litiasis en pediatria.

RPD 9 - ANEMIA COMO EFECTO ADVERSO
INFRECUENTE DEL ENALAPRIL, EN EL
TRATAMIENTO DE PACIENTES CON
NEFROPATIA POR IGA

Caminiti A.'; Cardozo L.%; Casim ).’; Pedraza R.% Texier 1.5
HOSPITAL DE NINOSV JVILELA! 2345
<alecaminiti@yahoo.com.ar>

OBJETIVO: Definir si la presencia de anemia pudo corresponder
a efecto adverso del enalapril en paciente con nefropatia por IgA
en tratamiento por hiperfiltracion glomerular.

CASO CLINICO: Paciente de 6 afios de edad, portador de hema-
turia recurrente benigna que por el agregado de proteinuria, a los
3 anos del diagnodstico, requirié biopsia renal. Present proliferacion
mesangial con depositos de Ig.A sin signos de cronicidad ni actividad
que requirieran tratamiento inmunosupresor. Se inicié tratamiento
con enalapril y luego se agregé losartan aparte de la dieta. En el
afo 2010 comenzo a presentar anemia sin respuesta satisfactoria al
tratamiento con hierro y acido félico. Hematologia indicé tratami-
ento con hierro parenteral, sin respuesta. Los depositos de hierro
fueron normales y la puncién de médula ésea constaté disminucion

de la serie eritroide, resto de las series hematopoyéticas normales.

Se realizaron dosajes de vitamina B, normales. Se constaté incre-
mento sutil de la creatinina a valores de 0,7 - 0,8mg %. El dosaje de
eritropoyetina (EPO) fue normal, lo cual descarté que el déficit de
la misma (por insuficiencia renal incipiente), fuera responsable de
la anemia. Recibi6 aun asi tratamiento, con mejoria parcial. Como
el filtrado glomerular siguié disminuyendo, no relacionado con el
patron histologico de la biopsia, se decidié disminuir la dosis de
enalapril (pensando en los posibles efectos adversos de las drogas
inhibidoras de la angiotensina) y se observé mejoria de la funcion
renal y de la anemia, con menores requerimientos de EPO.
CONCLUSION:Si bien el efecto adverso de anemia, generado por
las drogas inhibidoras de la angiotensina, estan descriptos; por su
infrecuencia rara vez son tomados en cuenta. Este caso nos obliga
a una observacion hematoldgica mas estrecha de los pacientes que
en muchas entidades renales reciben esta medicacion.

PO 10 « ESTUDIO LONGITUDINAL DE
PRESION ARTERIAL (PA ) EN RECIEN
NACIDOS PRETERMINOS ALTO RIESGO
(RNPT), MENORES Y MAYORES DE | ANO

Miceli S.';s Rodriguez L.2; Caram M.3; Martinini M.% Perez
M.5; Djivelekian M.% D urso M.”

CATEDRA DE MEDICINA INFANTO JUVENIL ' FACULTAD DE MEDICINA UNT' 2% SERVICIO DE
SEGUIMIENTO DE RNPAR HOSPITAL DEL NINO JESUS TUCUMAN? S ¢; DEPTARTAMENTO Bl-
OESTADISTICA UNT’

<susanamiceli@hotmail.com>

Segln nuestras observaciones la media de PAS de RNPTAR, clasifica
como PAS normal hasta los 5 anos, pero PAD en ambos sexos
superaria el percentil 95 de Task Force(TF).

OBJETIVOS: Evaluar PA en cada control ambulatorio de RNPTAR.
Asociar PA con datos de nacimiento. Estudiar prevalencia de HTA.

Comparar la PA en cada instancia de control.

MATERIAL. POBLACION:RNPTAR(< 32 semanas< de 1500g), que
acudieron a control en consultorio de seguimiento. Exclusion: nifios
con patologia. Se estudiaron 2 grupos: Grupo | (G1) y grupo 2 (G2)

con inicio de control antes y posterior al afo respectivamente,
periodo 2008 a 201 1.

VARIABLES: Sexo, datos de nacimiento y de internacion en UCIN.
En cada control, peso, talla, PAS y PAD.

METODO: Tensiometro oscilométrico automatico, media de tres
registros. Curvas de PA 2ond y 4°TF para Gly G2. Consentimiento
de padres.Aprobacion del Comité Hospital. Cohorte longitudinal.
Asociacion Test T, modelo lineal multinivel.Asociacion con ANOVA.
Significancia 5%. Programa HLMé.

RESULTADOS: Se controlaron 411 RNPT. Las medias e 1C95%
de PAS y PAD fueron: Grupo |. (n=227). Inicio de controles en
ler trimestre: 92(88; 95); 57(54;60); control a los |0m, diferencia
significativa(CD). Inicio 2° trimestre 95(92;98); 60 (57; 64), control
a | Im sin diferencias(SD). Inicio 3er trimestre 92 (88; 97), 59 (54;
63); control a16s 23m (SD). En 4° trimestre 99 (97;102); 66(63;68)
control a los 24 m (SD).PAS a los I2m y PAD a los 12, 18,21 y
24m situadas sobre P 95. Entre ler y ultimo control la prevalencia
de HTAS disminuyd de 23 a |15 % y de HTAD de 22 a 19%. HTAS
asocio a PN (p= 0,02);aumento de peso y talla (p=0,002 y p= 0,008)
e HTAD con aumento de Py T (p=0,01). Grupo2. (N=184) a los
2 anos 106(101; 110);65(61;69), control a los 3 a (SD). Inicio a los
3 anos 104(100;107); 65(61; 69), a los 4a (SD). Inicio a los 4 afos
104(101;108); 62(58;65), control a los 5*(SD). Inicio a los 5 afos
102(98;110); 64(57,71), control a 6 anos (SD). PAS clasificé sobre
P95 a | y 2 afios y PAD la, [aébm, la 8m y 2°. HTAS disminuye de
37 a31%,e HTAD aumenta de 69 a75 %.Se observo variaciones de
PA con edad.PAS y PAD descendieron hasta el afio,y PAD aument6
después de 2 afos de edad (ambos sexos).

CONCLUSION: Es importante el seguimiento de PA en RNPTAR,
porque pareceria que tienen riesgo de HTAD vy alta prevalencia.
Podria estar asociada a PN;aumento de P y T. Se justificaria aplicar
medidas preventivas como la restriccion de sodio.

RPD |1+ REFLUJO VESICO-URETERAL
ASOCIADO A DUPLICACION COMPLETA
DE LA VIiA URINARIA CON URETEROCELE:
EVOLUCION POST HEMINEFRECTOMIA

POLAR SUPERIOR

Castera R.'; Medel R.’; Herrera M.%; Podesta M.*
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ! 23+
<jcastera@intramed.net>

OBJETIVO:Analizar la evolucion del reflujo vesico-ureteral (RVU)
en pacientes portadores de duplicacion completa de la via urinaria
(DCVU) asociada a ureterocele, sometidos a heminefrectomia polar
superior mas aspiracion del contenido del ureterocele.
MATERIALY METODOS:Analizamos retrospectivamente 15 ptes.
(I'l nifas, 4 varones) portadores de RVU (grados Il a V) asociado
a DCVU con ureterocele (|| unilaterales, 4 bilaterales), tratados
en nuestro Servicio entre los afios 2000 y 2010. En todos los
casos se realizé heminefrectomia polar superior correspondiente
al sistema con ureterocele, aspiracion del contenido del mismo y
ureterectomia parcial.

El seguimiento vari6 entre 2y || afos.

La edad media a la consulta fue de 5,6 meses (r | a 21 m). El
motivo de consulta incluyé Dx antenatal 7 ptes. (3 con IU), IU 6
ptes.,retencion de orina | pte.y hallazgo casual | pte.Todos fueron
estudiados inicialmente y a los 2 afios postoperatorios con ecografia
renovesical, centellograma renal y cistouretrografia (CUGM).Inicial-
mente se detectaron |6 unidades reflujantes correspondientes a: | |
ptes con RVU ipsilateral, 3 con RVU contralateral y | con bilateral.
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Analizamos la evolucion del RVU luego del mencionado proced-
imiento quirargico

RESULTADOS: De las dieciséis unidades reflujantes en el preop-
eratorio, | [(69%) resolvieron luego de la heminefroureterectomia
polar superior correspondiente al sistema con ureterocele.
Ocho de los 12 reflujos ipsilaterales y 3 de los 4 reflujos contralat-
erales resolvieron luego de la cirugia, mientras que los restantes
5 persistieron de menor grado. Dos de estos ultimos requirieron
cirugia reconstructiva baja.

CONCLUSIONES: En nuestra casuistica luego de realizar una
heminefrectomia polar superior mas aspiracion del contenido
del ureterocele, evidenciamos una desaparicion del RVU del 69%.
Consideramos que, probablemente, los cambios anatémicos del
piso vesical luego de aspirar contenido del ureterocele asociados
al crecimiento de los nifos, favorecerian la resolucion del reflujo
vesico-ureteral en este grupo de pacientes.

RPD 12 « EVOLUCION DEL REFLUJO
VESICO-URETERAL ASOCIADO A
DUPLICACION COMPLETA DE LA ViA

URINARIA SIN URETEROCELE

Medel R.'; Herrera M.%; Castera R.’; Podesta M.*
HOSPITAL DE NINOS "RICARDO GUTIERREZ" ' 23+
<ricardo@ricardomedel.com.ar>

OBJETIVO:Analizar la evolucién del reflujo vesicoureteral (RVU) en
pacientes portadores de duplicacion completa de la via excretora
(DCVU) sin ureterocele.

MATERIALY METODOS: Se incluyeron 61 ptes (41 nifias, 20 var-
ones) con DCVU y RVU (grados II-IV) estudiados y tratados en
nuestro Servicio entre los afios 1994 y 2010. La edad media a la
consulta fue de 30,6 meses (r: | — 120 meses).

Todos los pacientes fueron estudiados inicialmente con ecografia
renovesical, cistouretrografia miccional (CUGM) y centellograma
renal (DMSA).

De los 61 ptes., 53 presentaron DCVU unilateral (16 derechos, 37
izquierdos), en los restantes 8 la DCVU fue bilateral.

De los 53 unilaterales, 41 pacientes presentaron RVU al hemisistema
inferior, 9 al hemisistema inferior y al sistema simple contralateral
y 3 reflujo a ambos hemisistemas de la duplicacién, 2 de ellos con
reflujo contralateral. Cinco de los 8 ptes con DCVU bilateral
presentaban RVU a ambos sistemas inferiores, mientras que los 3
restantes solo tenian un hemirifion inferior afectado.

De los 61 pacientes, 4 recibieron una heminefrectomia de un polo
con daio severo (3 el polo inferior y | el polo superior).

Todos los pacientes recibieron profilaxis antimicrobiana permanente
y fueron controlados cada 2 afios hasta conducta definitiva con
ecografia renal y vesical, CUGM y DMSA. Analizamos la evolucion
del RVU y los tratamientos indicados en los 57 pacientes restantes.
RESULTADOS: Luego de un seguimiento de por lo menos 4 afios; 9
(15,8 %) de los 57 pacientes resolvieron el RVU espontaneamente,
43 (75,4 %) requirieron tratamiento quirurgico (37 reimplante ure-
terovesical, 5 inyeccion endoscopicay | nefrectomia). Los restantes
5 (8,8%) esperan resolucion.

CONCLUSIONES: En este grupo de pacientes con DCVU, la
resolucion espontanea del RVU fue muy inferior a la observada en
la poblacion de pacientes con RVU a sistemas simples. La anomalia
ureterovesical asociada a las DCVU pareceria ser responsable
de la persistencia del RVU vy justificaria la resolucion quirdrgica
precoz del mismo.

RPD 13 - METODOLOGIA DIAGNOSTICA
EN PACIENTES PORTADORES DE
DUPLICACION COMPLETA DE LA VIA

URINARIA Y URETEROCELE

Herrera M.'; Medel R.%; Castera R.’; Podesta M.*
HOSPITAL DE NINOS "RICARDO GUTIERREZ"! 23+
<mmherrera4@hotmail.com>

OBJETIVO:Analizar los distintos métodos de diagnostico utilizados
en pacientes portadores de ureterocele asociado a duplicacion
completa de la via excretora (DCVU) y su eficacia para definir las
caracteristicas anatomicas de la anomalia.

MATERIALY METODOS: Se incluyeron 70 ptes (42 nifias, 28 var-
ones) con ureterocele y DCVU estudiados en nuestro Servicio
entre los afos 1994 y 2009. La edad media a la consulta fue de
16,1 meses (r: | - 180 meses - 60 % < de || meses).

El motivo de consulta fue infeccion urinaria en 37 pacientes (53%),
diagnostico antenatal en 29 (41%) y otros en 4 (6%).

Todos los pacientes fueron estudiados con ecografia renovesical y
cistouretrografia miccional (CUGM). Se realizaron ademas, centel-
lograma renal (DMSA) a 61 ptes., urograma excretor (UEx) a 19,
fibrocistocopia a 4,TAC a | y RMN a otro paciente.
RESULTADOS: El diagnéstico de DCVU se confirmé con ecografia
renovesical en 55 pacientes (79,5 %). En 9 (13 %) el diagnostico
se realizé con la CUGM, en 5 (7 %) con UEx y en | (1,5 %) con
cistoscopia.

En 68 pacientes (97 %) la ecografia renovesical evidenci6 el uret-
erocele, mientras que la CUGM lo detecto en 27 (39 %) de ellos.
Combinando los hallazgos de la ecografia y de la CUGM se diag-
nosticaron el 91% de las DCVU vy la totalidad de los ureteroceles.
De los 70 pacientes, 61 presentaron ureterocele unilateral y 9
bilateral. Del total de los 79 ureteroceles diagnosticados, 65 fueron
intravesicales y 14 ectopicos.

La CUGM demostro la presencia de reflujo vesicoureteral en 33
(47%) de los casos. Si bien el DMSA fue fundamental para tomar
decisiones terapéuticas no fue determinante para el diagnostico
de la anomalia.

CONCLUSIONES: La ecografia renovesical detecto el ureterocele
en el 92% de los casos. Combinando los hallazgos ecograficos con
los de la CUGM se diagnosticaron la totalidad de los ureteroceles.
Esta combinacion permitié diagnosticar el 91% de las DCVU. En
el 9 % restante fueron necesarios otros estudios para detectarla.

RPD 14 « HEMODIALISIS: SOBREVIDA EN

PACIENTES CRIiTICOS PEDIATRICOS

Sepulveda L.'
HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES'
<lillysepu@hotmail.com>

Los pacientes pediatricos internados en las Unidades de Cui-
dados Intensivos (UCIP), requieren frecuentemente terapias de
sustitucion renal.

El objetivo de este trabajo es documentar nuestra experiencia en
el tratamiento del paciente critico pediatrico con IRA agregada a
su enfermedad de base y reportar la sobrevida.

Entre Diciembre 2010 y Marzo 2012, tratamos a treinta y nueve
(39) pacientes; 22 de ellos sexo Masculino.

Media de edad 8 anos (0,5-18)

Mediana de Peso referido: |5 Kg(4,5 a 70)

Se utilizo como score de prediccion de mortalidad infantil al ingreso
de UCIP el PIM2.
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Las enfermedades de base que presentaron los pacientes se mues-
tran en la tabla |.
Las técnicas hemodialiticas utilizadas fueron: Hemodialisis extendida
diaria, Hemodialisis intermedia diaria, Ultrafiltracion lenta.
RESULTADOS Y CONCLUSIONES: El 71,8 % de los pacientes
atendidos se estabilizé y superd la Insuficiencia Renal Aguda (IRA),
pese a su patologia de base.
La mortalidad del 28,2 % se relacioné con el estadio de su enferme-
dad. Los pacientes post Tx MO y los que presentaban FHF fueron
los que tuvieron peor evolucion.
Conjuntamente con un manejo multidisciplinario, consideramos
importante la pronta instauraciéon del procedimiento hemodialitico
para minimizar la injuria y mejorar la sobrevida de estos nifos.

TABLA |.ENFERMEDAD DE BASEY

RIESGO DE MORTALIDAD

Causa de ingreso UCIP %  Sobrevida (%) PIM2
Renales 28,2 100 15,9
Shock séptico 28,2 72,7 17,3
Fallo hepatico fulminante (FHF) 17,9 57 50

Tx MO 7,6 66 18,2
Postquirurgico de cardiopatia congénitas|0,2 75 4,9

Otros 7,6 33 30,9

RPD 16 * INFECCION URINARIA.
TRATAMIENTO EMPIRICO INICIAL

Morhaim M.'; Barreto C.% Lepetic S.}; Marifiansky A.*
HOSPITAL ZGA DR ARTURO ONATIVIA! 23+
<sebmorhaim@hotmail.com>

INTRODUCCION: La Infeccién Urinaria tiene una prevalencia
del 2 al 5% en lactantes y nifios. A partir de los 3 afos es mas
frecuente en las nifias 5%. El riesgo de cicatrices renales es alto en
menores de | ano. El diagndstico preciso a través del urocultivo
y el tratamiento oportuno previene el dafio renal. La eleccion del
antimicrobiano empirico de inicio debe realizarse sobre la base de
recomendaciones o estudios por lo tanto, es importante conocer
la prevalencia de los agentes causales y su sensibilidad antibiotica
en nuestra poblacion.

OBJETIVO: Conocer la prevalencia de los agentes causales de In-
feccion urinaria y su sensibilidad antibiética en nuestra poblacion,
comparando los datos actuales con los registrados en 1999 y 2007.
MATERIALY METODOS: Se realizé un estudio retrospectivo de
enero a diciembre 201 |.Se incluyeron urocultivos con recuento de
colonias mayores de 10/5 en pacientes de 0 a 14 afios ingresados a
nuestro servicio desde consultorios externos, guardia e internacion.
La sensibilidad antibiotica se determiné por prueba de difusion en
discos. Se compararon los resultados con igual estudio realizado
en 1999 y 2007.

RESULTADOS: Se analizaron las muestras de urocultivos tomados
entre enero y diciembre de 2011 en pacientes de un mes de vida
y 14 anos, obteniéndose 172 con resultado positivo, de las cuales
87,79% correspondieron a Escherichia Coli, 5,23% a Klebsiella Pneu-
moniae, 3,48% Proteus Mirabillis , 3,48% otros gérmenes. En cuanto
a la sensibilidad antibiotica para Escherichia Coli, la nitrofurantoina
fue la mas sensible con el 90%, seguida por la trimetroprima sul-
fametoxazol 59,6%. La resistencia antibidtica, la ampicilina mostré
una tasa del 74,8%, seguido ampicilina sulbactam 50,3% aumentando
de un 28 % obtenido en 1999 y 2007.

CONCLUSIONES: Del estudio surge que el germen mas prevalente
de nuestra poblacion es Escherichia Coli 87,79%. El tratamiento

empirico inicial seguiriamos usando recomendaciones que hayan
demostrado eficacia, baja toxicidad. Si bien la nitrofurantoina es el
antibiético mas sensible no es de primera eleccion. Se ha obser-
vando un aumento significativo 22% de la resistencia a Escherichia
Coli con ampicilina-sulbactam respecto 1999- 2007.

RPD 17 + EPIDEMIOLOGIA DEL SINDROME
UREMICO HEMOLITICO EN EL HOSPITAL
DE NINOS DE CORDOBA

Bettendorff M.'; Seminara C.% Inchaurregui E.}
HOSPITAL DE NINOS DE LA SANTISIMA TRINIDAD' 23
<mcbettendorff@hotmail.com>

INTRODUCCION: El sindrome urémico hemolitico (SUH) es

la causa mas frecuente de insuficiencia renal aguda pediatrica en
Argentina. Nuestro pais presenta el mayor nimero de casos de
SUH pediatrico por ano, a nivel mundial.

OBJETIVOS: Evaluar la informacion epidemiologica de SUH en una
unidad centinela del interior del pais, durante un periodo de 7 afios.
MATERIAL Y METODOS: Se analizaron retrospectivamente una
serie de 146 pacientes consecutivos (64 de sexo masculino y 82 de
sexo femenino) tratados entre Enero de 2005 y Diciembre de 201 1.
Se evalué la presentacion clinica (diarrea, nauseas/vomitos, dolor
abdominal, fiebre); la modalidad (completo o parcial),indicacion de
dialisis peritoneal y las secuelas.

RESULTADOS: El promedio de edad al momento de presentacion
fue de 2,5 afios (r |-15 afos).En el 10% de los casos, algtin familiar
del nifio presento diarrea previo al SUH. La diarrea fue el sintoma
mas frecuente (n 127), de las cuales 99 se presentaron con sangre;
seguido por nauseas y vomitos (n |17), fiebre (n 64) y dolor
abdominal (n 39). El SUH presenté una mayor incidencia en los
meses de verano. | |0 casos presentaron anemia, plaquetopenia e
insuficiencia renal (forma completa), y 37 solo dos de estos tres
criterios (forma parcial) al momento del diagnostico. El 40% de la
muestra recibié tratamiento antibiotico previo al diagnostico y el
48% requirio dialisis peritoneal. La mortalidad en el periodo agudo
fue del 2%. El 3,4 % de los pacientes recibieron un trasplante renal
en nuestra institucion.

DISCUSION:EI conocimiento de estos datos epidemiologicos per-
mitira la implementacion de estrategias terapéuticas para disminuir
la morbi-mortalidad asociada al SUH.

RPD 18 - MANE)O ENDOSCOPICO DE
LITIASIS URINARIA EN PEDIATRIA
Vagni R.'; Centurion ).%; Aranibar V.}; Ormaechea M.% De

Badiola F.°; Gonzalez M.% Daels P.”; Moldes .2
HOSPITAL ITALIANO! 2345678
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

La litiasis urinaria en pediatria es una patologia que requiere expe-
riencia y equipamiento especifico para su manejo.

Describimos nuestra experiencia en el manejo endoscépico de
la litiasis.

MATERIALESY METODOS: Entre 2/2005 a 12/201 | se realizaron
41 procedimientos en 34 pacientes, la edad promedio fue de | 1,76
afos (1-18).

RESULTADOS: Litotricia Vesical (LV)

Se realizaron || LV en 9 pacientes. El tamafo promedio de las
litiasis fue de 18,91 mm (6-40). La via de acceso fue la uretral en 7
casos, por un ostoma urinario en 2 y percutanea en 2. La energia
utilizada fue el laser holmium en 9 casos y ondas de choque neu-
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maticas en 2. En todos los casos fue un procedimiento realizado de
manera ambulatoria. No se presentaron complicaciones mayores
posteriores a los procedimientos.

Litotricia Ureteral Endoscdpica (LUE)

En 16 pacientes se realizaron 18 LUE. El tamafio promedio de los
litos fue 8,80 mm (4-15). El 50% (9) de los casos fueron obstruc-
tivos y en 4 casos requirieron la colocacion de un catéter doble
] previo. Cuatro pacientes recibieron tratamiento con litotricia
extracorporea con anterioridad. El tiempo de internacion fue de
24 hs en 10 casos y ambulatorio en 8. Como complicaciones un
paciente presentd un colico renal de tratamiento médico y otro
un pionefritis.

Litotricia Percutdnea (LP)

Este abordaje fue utilizado en 9 pacientes en |3 oportunidades.
El tamafio promedio de los calculos fue de 28,10 mm (9-42).E 7
casos se realizaron procedimientos previos. En uno de los casos fue
necesario un doble acceso y la energia utilizada fue el laser holmium
en 4y neumatica en 9 casos. En todos los casos se dejo un drenaje
por el sitio de puncion y la internacion fue de 48 hs excepto en
un caso que requirié permanecer 7 dias por una infeccion. Como
complicaciones de importancia en un caso se sali6 accidentalmente
la nefrostomia a las 48 hs y presenté fiebre, en otro se produjo
fuga de orina por el sitio de puncion que resolvié con tratamiento
conservador y 2 infecciones urinarias.

En todos los casos se logré dejar al paciente libre de calculos luego
del procedimiento.

CONCLUSION: El manejo endoscépico de litiasis urinaria es uti-
lizado como opcion terapéutica en pacientes pediatricos, ante el
fracaso de la litotricia extracorpérea o en algunos casos dados por
la composicion o estructura. Permitiendo un procedimiento con
bajo indice de complicaciones severas y libres de litiasis residual.

RPD 19 « CULTIVO DE CELULAS
UROTELIALES Y MUSCULO LISO DE
VEJIGA DE CONEJO IN VITRO (RPD)
Vagni R.'; Villoldo G.%; Giudice C.}; Damia O.%

Centurion ).°; Moldes }.%; De Badiola F.”; Argibay P.?
HOSPITAL ITALIANO! 2345678
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

El uso de tejidos obtenidos por ingenieria de tejidos para cirugia
uroldgica esta creciendo rapidamente. Para la reconstruccion de
organos urinarios es critica la regeneracion tanto de urotelio como
de musculo liso. Uno de los pilares de la ingenieria tisular es el
cultivo celular. El objetivo de este trabajo es presentar nuestra en
el cultivo de urotelio y musculo liso de vejiga de conejo.
MATERIALY METODOS: Se utilizaron 5 conejos Nueva Zelanda
de 3 kg.a los que se les realizé una cistectomia parcial.

Cirugia: Bajo anestesia general, se diseco y separ6 la capa seromus-
cular de la mucosa vesical. Luego se realizé un cierre por planos
sin sonda vesical.

Transporte: Las capas mucosa y seromuscular se colocaron en tubo
Falcon de 50 ml conteniendo |5 ml de DMEM + ATB hasta llegar
al flujo laminar.

Procesamiento: Ambas capas se fragmentaron en porciones pequefias
y se las coloco en 2 tubos Falcon de 50 ml. conteniendo |5 ml de
tripsina 0,01% (urotelio) o colagenasa 0,05% (M liso). Durante 3 hs
se mantuvo en agitador a 37 °C a 250 RPM. Pasado dicho periodo
de tiempo se inactivo la enzima con dilucion |:4 con DMEM y se
centrifugd a 1200 RPM durante 10 minutos (a 4°C en el caso del

M liso). El pellet se re-suspendié en medio K-SFM (urotelio) o D-
MEM + 0% suero fetal bovino (SFB-M liso) + antibiético y cultivd
en frascos T25 y placas P30 P30 en estufa con condiciones de CO2
y temperatura regladas. Se realizé cambio de medio cada 48 horas
hasta alcanzar una monocapa, proceso que demoré |5 dias para
el urotelio y 10 dias para el M liso. Se realizé IFl (Texas Red) con
anticuerpos anti-pancitokeratina (urotelio) y anti-alfa actina (M liso).
RESULTADOS: Finalizado el proceso se obtuvieron una mono-
capa de células uroteliales con una confluencia del 90% y otra
capa de células musculares lisas. Se logré una marca positiva en el
100% de las células de las placas de cultivo de urotelio para anti-
pancitoqueratina (Anti.AEI/AE3) y del 80% para alfa actina en los
cultivos de células musculares. Se observo la caracteristica marca
de los filamentos intermedios en las fibras musculares lisas (tefidas
de color rojo) y los nucleos de color celeste (Hoesch).
CONCLUSION:Aplicando técnicas de cultivo celular se demues-
tra la factibilidad de obtener células uroteliales y musculares lisas
derivadas de vejiga de conejo. Esto es prometedor para el futuro
desarrollo de drganos del sistema urinario.

RPD 20 + ANASTOMOSIS
URETERO-CALICEAL POR ViA
LAPAROSCOPICA Y ROBOTICA

Vagni R.'; Centurion ).%; Aranibar V.}; Ormaechea M.% De

Badiola F.5; Moldes ).¢
HOSPITAL ITALIANO' 23456
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

La anastomosis ureterocaliceal es una técnica que permite un buen
drenaje renal en casos particulares con hidronefrosis intrarrenal.
Presentamos 3 pacientes en los cuales se realizaron 4 calicouretero-
anastomosis realizadas por via laparoscépica y robética.
MATERIALESY METODOS:Tres pacientes. 2 femeninos de 10y 12
afos y otro masculino de 17 afios con afectacion bilateral fueron
operados con el diagnéstico preoperatorio de hidronefrosis intrar-
renal. Se realizaron 2 procedimientos derechos y dos izquierdos.
A la paciente de 12 afios con afectacion derechas se le realizé una
calicouretroanastomosis robadtica y en los otros casos fue por via
laparoscopica.

En todos los casos fueron diagnosticados con ultrasonido durante
la evaluacion de una infeccion urinaria. Se realizaron analisis DMSA
y DTPA, seguida por reconstrucciones tomograficas para dejar en
claro la anatomia renal. El tiempo de seguimiento fue de 2 afios, 9,
3 y 2 meses respectivamente.

Técnica quirirgica

La posicion de Valdivia modificada se utilizé para permitir acceso
citoscopico durante la cirugia. Se realizé una pielografia ascend-
ente. En los casos laparoscopicos a se utilizo un trocar de 10 mm
umbilical y tres de 3 mm. En el caso robético 3 brazos fueron
colocadas para la camara (12 mm) y dos instrumentos de trabajo
(8 mm). También fue utilizado un trocar laparoscopico clasico de
3 mm para retraccion.

En cada caso se realizo un decolamiento para exponer la unién
pieloureteral y el polo inferior del rindn. El caliz inferior y el uréter
se abrieron y se realizé una anastomosis. En todos los casos se
dej6 un catéter doble | transanastomatico.

Se evalué el tiempo quirtrgico, duracion de la estancia hospitalaria
y ultrasonido postoperatorio.

RESULTADOS: La pielografia retrégrada mostré un sistema
colector dilatado sin obstruccion ureteropiélica. El tiempo por via
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laparoscopica fue de 161 min (135-180) y de 150 min en el caso
robético. El tiempo de internacion fue de 24 hs. Se dej6 una sonda
vesical por 24 hs y un drenaje abdominal por 72 hs en todos los
casos. Ultrasonido postoperatorio mostré hidronefrosis reducida
en los tres casos mas antiguos.

CONCLUSION: La anastomosis célicoureteral es una opcidn vi-
able en pacientes seleccionados con hidronefrosis intrarrenal. Esta
derivacion urinaria da un buen drenaje sin desconexion del uréter
de la pelvis renal. La misma técnica se realizé con dos tecnologias
diferentes con los mismos resultados.

RPD 21 * EFECTIVIDAD DEL BIOFEEDBACK
PARA EL TRATAMIENTO DE LA
DISFUNCION MICCIONAL SEVERA

Vagni R.'; Centurién J.%; Aranibar V.}; Ormaechea M.%

Moldes ).5; De Badiola F.®
HOSPITAL ITALIANQ' 23456
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

Mostrar nuestra experiencia en el tratamiento de la Disfuncion
Miccional severa con Biofeedback y electroestimulacion perineal
en el Centro de Incontinencia Urinaria y Fecal Infantil (CIUFI) del
Hospital Italiano de Buenos Aires.

MATERIALY METODOS:EI CIUFI recibe pacientes con problemati-
ca relacionada a la incontinencia urinaria y fecal que han realizado
tratamiento médico y que no han respondido satisfactoriamente.
Dentro de los distintos grupos de pacientes que se tratan se
tomaron solo aquellos que presentaban diagnostico de Disfuncion
Miccional. Se analizaron 50 nifios tratados desde febrero del afio
2008 hasta febrero del 2010 con una edad promedio de 10 afos
(4-17).40 mujeres y 10 varones. Los sintomas que presentaban eran
infeccion urinaria a repeticion (20 pacientes), todos ellos habian sido
evaluados con cistouretrografia miccional y centellograma renal,
incontinencia de orina de dia (10 pacientes) y sindrome de urgencia
frecuencia miccional (20 pacientes). La consulta inicial consiste en
una evaluacion multidisciplinaria compuesta por un pediatra, ciru-
jano infantil, urélogo infantil y salud mental pediatrica ademas de la
realizacion de flujometria miccional con electromiografia perineal y
ecografia renal y vesical. Con diagnostico de Disfuncion Miccional, se
les realizé | sesion de biofeedback semanal mas electroestimulacion
perineal por 4 semanas hasta un maximo de 12 sesiones.
RESULTADOS: 17 de los 20 pacientes (85%) que presentaban
infecciones urinarias a repeticion y que ademas fueron estudiadas
sin alteraciones diagnosticas de gravedad, pudieron dejar la pro-
filaxis antibiotica y no repitieron nuevos episodios, 8 pacientes
(80%) resolvieron la incontinencia de orina y 18 de los 20 (90%)
que presentaban sindrome de urgencia frecuencia dejaron de
manifestarla sin recibir relajantes vesicales. La flujometria y la
electromiografia perineal se normalizaron exponencialmente en
este grupo de pacientes.

CONCLUSION: Podemos decir que el Biofeedback es un método
de entrenamiento efectivo, no invasivo, capaz de resolver los sin-
tomas relacionados con la disfuncion miccional severa en nifios
con un porcentaje mayor al 80 %. Los resultados son alentadores
y nos estimula a definir nuevas lineas de trabajo y tratamiento para
encarar dicha patologia.

PO 22 « NUESTRA EXPERIENCIA EN
TRANSPLANTE RENAL PEDIATRICO
SIN DIALISIS PREVIA

Vagni R.'; Aranibar V.%; Coccia P.}; Centurién }.*; Ormae-

chea M.5; Moldes }.% De Badiola F.”; Ghezzi L.%; Ferraris ).’
HOSPITAL ITALIANO' 23456787
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

La insuficiencia renal crénica terminal (ERT) es una entidad rara
pero importante desde el punto de vista médico, familiar y de
salud publica. El trasplante renal es el tratamiento de eleccion
en ninos con IRCT, presentando una supervivencia igual que la
dialisis pero con un correcto desarrollo pondoestatural, social y
psicointelectual. En la edad pediatrica, esta especialmente indicado
el trasplante con donante vivo, ya que la supervivencia es mayor
que con rifones procedentes de cadaver. En el presente trabajo
conoceremos la evolucion de los pacientes sometidos a transplante
renal sin didlisis previa.

OBJETIVO: Fue conocer la evolucion de los pacientes transplanta-
dos sin didlisis peritoneal y o hemodidlisis previa.

Se tomaron como universo a los pacientes sometidos a transplante
renal donante vivo relacionado (DVR) o cadavérico sin dialisis previa
en nuestro servicio en un periodo de |5 aios.

Es un estudio transversal de tipo retrospectivo. Tomandose un
total de 250 pacientes como universo de los cuales se selecciono
25 casos sometidos a transplante renal ya sea DVR o cadavérico
sin dialisis previa.

RESULTADOS: Se revisaron las historias clinicas de 250 transplantes
realizados entre el | de enero de 1997 al 3| de diciembre de 2012.
La media de edad fue de 2 anos (1-24) de los cuales 56% eran
mujeres El tiempo medio de seguimiento fue de 4,7 afnos (3 me-
ses-14 anos). Las patologias que llevaron al transplante renal fueron:
Uropatia y Displasia Renal (52%), Sindrome Urémico Hemolitico
(SHU) (24%) y Esclerosis focal y segmentaria (16%) y otras (8%).
La sobrevida global de los pacientes fue del 96%. En un paciente
se realizé el injerto de donante cadavérico el resto de DVR. El
esquema inmunosupresor utilizado en todos los pacientes fue de
micofenolato mofetil; tacrolimus y corticoides. Un paciente fallecio
con injerto funcionante. La sobrevida de los injertos fue del 100%.
CONCLUSION: El porcentaje de pacientes transplantados sin
didlisis previa continua siendo muy bajo en relacion al nimero
total de transplantes realizados. Dado que la evolucién de nuestros
pacientes ha sido muy buena esperamos poder aumentar el nimero
de transplantes sin didlisis previa en los préximos anos.

RPD 23 « PARATIROIDECTOMIA TOTAL,
AUTOIMPLANTE Y CRIOPRESERVACION
PARA EL TRATAMIENTO DEL
HIPERPARATIROIDISMO DE ORIGEN
RENAL EN PEDIATRIA.

EXPERIENCIA INICIAL

Vagni R.'; Liberto D.%; Toselli L.}; Coccia P.%; EImo G.5
Salomoén A.% Prodan S.”’; Urquizo M.%; Lobos P.°

HOSPITAL ITALIANQ' 23 456789
<roberto.vagni@hiba.org.ar>

OBJETIVO: La paratiroidectomia total asociada al autotransplante
ha sido extensamente descripta en la poblacion adulta pero no
en pediatria. Nuestro objetivo es reportar nuestra experiencia
inicial en el tratamiento del hiperparatiroidismo (HPP) con la
técnica de la paratiroidectomia total, autoimplante en deltoides y
criopreservacion.
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METODOLOGIA: Revision retrospectiva de pacientes pediatricos
con diagnéstico de HPP operados entre mayo de 2009 y julio de
201 1. Las indicaciones de cirugia fueron: PTH mayor a 1000, FAL
elevada y, en | paciente, dolores 6seos.

DISCUSION: 43 pacientes con insuficiencia renal crénica terminal
ingresaron a dialisis entre 2006 y 2010. En el mismo periodo, se
transplantaron 69 pacientes (46 donante vivo relacionado y 23
cadavéricos). 0% (4) de los pacientes con IRCT en nuestra serie
tuvieron indicacion quirdrgica (3 con HPP 2°y | con HPP 3°).En la
paciente con HPP terciario, la indicacion de cirugia fue persistencia
de elevacion de PTH a pesar de la normalizacion de laVitamina D.
La edad media fue de 15.75 afos (r.: 12 a 18 afios) y el 75% fueron
mujeres. Actualmente, 2 pacientes fueron operados y 2 aguardan
turno. La calcemia preoperatoria promedio fue de 9.3 (rango de
7,72 12,1) y la PTH promedio fue de 2121 (rango de 295 - en la
paciente con HPP terciario - a 3264); en el periodo postoperato-
rio la calcemia promedio fue de 8,9 y la PTH, de 35,85. Durante
la cirugia, el dosaje ultrarrapido de PTH informé un descenso
promedio de 97 % en los primeros |5 minutos. No hubo compli-
caciones intraoperatorias. En el periodo postoperatorio inmediato,
los pacientes no presentaron valores o signos de hipocalcemia, y
recibieron suplementos de calcio EV protocolizado y calcio base
oral y calcitriol. La paciente con HPP 3° presentd un adenoma en
una de las glandulas, y a los dos afios postoperatorios presenté un
aumento de PTH al 50% del valor con que fue operada, interpre-
tandose como hiperfuncién del injerto.

CONCLUSION:Los resultados preliminares de nuestra experiencia
con la paratiroidectomia total, autoinjerto y criopreservacion son
alentadores en el control del hiperparatiroidismo de origen renal.
Creemos que el trabajo multidisciplinario es fundamental y que
debemos jerarquizar el desarrollo del rol de la cirugia en esta pa-
tologia y evitar asi casos severos con osteodistrofia renal, retraso
del crecimiento y calcifilaxis.

RPD 24 - MEGAURETER PRIMARIO NO
REFLUYENTE DE DETECCION PRENATAL

Alconcher L.'; Tombesi M.?
HOSPITAL INTERZONAL GENERAL DE AGUDOS DR]OSE PENNA'?
<alconcher@speedy.com.ar>

INTRODUCCION: El uso de la ecografia en el control obstétrico
incremento la deteccion de megaureteres y permitié conocer su
historia natural. Se ha comunicado que 2/3 de los megaureteres
primarios (MUP) no refluyentes se resuelven espontaneamente,
sin embargo los factores predictores de resolucion no son claros.
OBJETIVOS: I) Determinar la prevalencia de los MUP de deteccion
prenatal 2) Analizar caracteristicas clinico-radiograficas, tratamiento
y evolucion 3) Evaluar predictores de resolucion espontanea.
Poblacion: 667 recién nacidos (RN) con malformaciones urinarias
detectadas intrautero atendidos entre 1989-201I.

MATERIALY METODOS:Andlisis retrospectivo de una observacion
prospectiva. Disefio cuantitativo. Los RN con megauréteres en la
ecografia pre y/o postnatal fueron estudiados con cistouretrografia
miccional. Criterios de inclusion: MUP no refluyente. Criterios de
exclusion: reflujo vesicoureteral, valvula de uretra posterior, vejiga
neurogénica, doble sistema y/o ureterocele. Se determind sexo,
uni o bilateralidad, incidencia de infeccion urinaria, evolucion y
tratamiento. Se uso la clasificacion de la Sociedad de Urologia Fetal.
La evolucion se evalué como resolucion, estabilidad y progresion.
Se realizé andlisis estadistico, p<0,05 fue considerada significativa.

RESULTADOS: De 667 RN atendidos, 102 tuvieron megauréteres
y 50 cumplieron con los criterios de inclusion. Cuarenta y cuatro
(88%) eran varones, en |3 (26%) eran bilaterales y de los 37 uni-
laterales 26 (70%) eran izquierdos. Dieciocho tenian un diametro
anteroposterior ureteral >10 mm. Once (22%) tuvieron infeccion
urinaria. De los 63 megauréteres, 55 (87%) recibieron tratamiento
conservador y 40 (72%) se resolvieron espontaneamente. Siete
pacientes (8 MUP) se operaron por progresion de la dilatacion,
curva renografica obstructiva y 5 por deterioro funcional. Todos
los pacientes que requirieron cirugia tenian un uréter >10 mm y
pelvis >15 mm con dilatacion de calices. La mediana de seguimiento
fue 37 m, promedio 51 m (r:2-232m).

CONCLUSIONES: El 7,5 % de las malformaciones urinarias
prenatales fueron MUP no refluyentes. Dos tercios de los MUP
se resolvieron espontaneamente, 14% requirié cirugia. Una signifi-
cativa correlacion se encontrd entre el tamafio inicial del uréter
y la pelvis y la evolucion. El MUP no refluyente es una condicion
benigna, reservandose la cirugia para los pacientes sintomaticos
con progresion de la dilatacion y/o deterioro funcional.

RPD 25 « ALTERACIONES TUBULARES
ASOCIADAS CON EL TRATAMIENTO
ANTIRETROVIRAL, A PROPOSITO DE
2 CASOS

Liern M.'; Cisnero D.; Vallejo G.}
SERVICIO DE NEFROLOGIA HOSPITAL DE NINOS R. GUTIERREZ| 2 3
<miguelliern@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: El tratamiento de los pacientes infectados
por VIH puede afectar la funcién tubular, comentamos nuestra
experiencia a proposito de 2 casos

OBJETIVO: Describir las alteraciones tubulares asociadas a Teno-
fovir y Didanosine

Paciente |,VIH, femenina, |3 afios

Febrero 2009: Didanosine, Tenofovir.

Mayo 2009: Poliuria (8100It/dia); laboratorio: uremia 39mg%, cre-
atininemia I mg%, uricemia |,8mg%, fosfatemia 2, | mg%, magnesemia
2.2mg%, EAB: pH 7.31/Bic 20.4

ionograma serico: Na 158/K 2.4.1/Cl | 13, calcemia 8,9mg%

Ef ur:39%, Ef fosfato 32%, EfMg 2.3%, EfK 32%, calciuria 4mg/kg/dia
aminoaciduria +++.Osm.Ur. | I2mOsmol/lt y Osm.sérica 296mosm/
It

Diagnostico: Diabetes insipida nefrogenica(DIN) + sindrome de
Fanconi

Tratamiento: Desmopresina, CIK , bicarbonato de potasio, hidro-
clorotiazida + amiloride

ibuprofeno, fosfato y calcitriol

Julio 2009: suspension de Tenofovir - Didanosine.

Octubre 2009: diuresis 1500ml/dia; laboratorio: fosfatemia: 4.1 mg,
EAB: pH 7.37/Bic: 23mEq/l/, ionograma sérico: 138/3,9/102. Ef Ur:
12%, Ef fosfato:12%, EFK 18%

Paciente 2,VIH: masculino, 16 afos

Enero 2010: Didanosine, Tenofovir.

Agosto 2010: Poliuria (7.900It/dia); laboratorio: uremia 27mg%,
creatininemia 0,7mg%, uricemia 2,3mg%, fosfatemia 2.3mg%, magne-
semia 2,2mg%, EAB: pH 7,31/Bic 20,4

ionograma serico Na 53/K 3,1/Cl |12, calcemia 9,1mg%

Ef ur:43%, Effosfato 45%, EfMg 3%, EfK 29%, calciuria 3.8mg/kg/
dia, aminoaciduria ++++, Osm.Ur. | |I0mOsmol/lt y Osm.sérica
298mosm/It.
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Diagnéstico: DIN + Sindrome de Fanconi

Igual terapéutica que en paciente |

Diciembre 2010: suspension de Tenofovir — Didanosine

Febrero 201 I: diuresis: 1200ml/dia; laboratorio: fosfatemia: 4.6mg,
EAB: 7,43/Bic:23

ionograma sérico: 138/2,9/102, Ef Ur: 9%, Ef fosfato | 1%, EFK 5%
DISCUSION: La injuria renal por Tenofovir y Didanosine incluye
el sindrome de Fanconi y la DIN.

Ambos pacientes presentaron una relacién temporal entre sus tu-
bulopatias y el uso de anti-retrovirales, revirtiendo al suspenderlos,
hasta que eso ocurrié corregimos las alteraciones electroliticas
(CIK, fosforo, calcitirol) y disminuimos la poliuria (Ibuprofeno,
diuréticos tiazidicos, amiloride y desmopresina)
CONCLUSIONES: Recomendamos el control de la funcion tubular
en pacientes que reciben Tenofovir y Didanosine, considerando las
alteraciones potencialmente reversibles que originan

RPD 26 + USO DE SIROLIMUS PARA
REDUCIR EL INCREMENTO PATOLOGICO
DEL VOLUMEN RENAL EN LA ENFERMEDAD
POLIQUISTICA AUTOSOMICA DOMINANTE
(EPAD)

Liern M.'; Codianni P.%; Vallejo G.’; Grammatico D. *
SERVICIO DE NEFROLOGIA HOSPITAL DE NINOS R. GUTIERREZ! 23+
<miguelliern@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: La EPAD es una causa de enfermedad renal

genéticamente determinada. La accién antiproliferativa de Siroli-

musreduciria el crecimiento quistico.

OBJETIVOS:

1) Evaluar el crecimiento del volumen renal en los pacientes con
EPAD tratados con Sirolimus.

2) Evaluar los efectos adversos del tratamiento.

MATERIALY METODOS: Mediante un estudio clinico aleatorizado

prospectivo y uni-céntrico, estudiamos una cohorte pediatrica de

12 pacientes, edad media 15,5 afos, separados en un grupo control

(6 pacientes) y un grupo sirolimus (6 pacientes).

Criterios de inclusion: Filtrado glomerular (FG) mayor de 60ml/

min./|,73m%Test de embarazo negativo.

Criterios de exclusion: Leucopenia, hepatopatias, coagulopatias,

tumores.

Criterios de suspension: Caida persistente del FG > al 30% del

valor inicial, leucopenia, aparicion de tumores o infecciones severas,

coagulapatias, test de embarazo positivo.

Controles mensuales: Uremia, creatininemia, ionograma serico,

hepatograma, hemograma, proteinuria/dia, dosaje de sirolimus en

sangre.

Control inicial y semestral: Ecografia renal.

Control inicial y anual: RMN renal.

Tiempo de tratamiento: 24 meses.

Estadistica Prueba ji-cuadrado (correccion de yates) y Riesgo

Relativo (RR.)

RESULTADOS: PORCENTAJE MEDIO DE INCREMENTO ANUAL

DELVOLUMEN RENAL AL MES 24:

(Valor medio normal: 6.00£1,5 ml/afo)

GRU PO SIROLIMUS: Promedio 9.4ml/afio (DS 1,2ml)

GRUPO CONTROL: Promedio | Iml/afio (DS |,4ml)

RR 1,2,1C (955) 0.94-1,5

Prueba ji-cuadrado (correccion de yates) 2,1, p:0,12. NS

FG valor medio inicial |02ml/min/[,73m?

FG al mes 24: 98 ml/min/1,73m?

Proteinuria media al mes 24: 3mg/m?*hora

Dosis promedio de sirolimus: 2mg/m?/dia

Dosaje promedio: 9ng/ml

CONCLUSION: En nuestros pacientes con EPAD el sirolimus no
representd una alternativa terapéutica efectiva.

RPD 27 + TRATAMIENTO DE LA
HIPERCALCIURIA IDIOPATICA
PRIMARIA (HIP) Y SU ASOCIACION

CON PATOLOGIAS CONCURRENTES

Liern M.'; Bohorquez M.% Vallejo G.?
SERVICIO DE NEFROLOGIA HOSPITAL DE NINOS R. GUTIERREZ' 2
<miguelliern@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: La HIP afecta entre el 5%y el 10% de la po-
blacion general y potencialmente puede asociarse con otros eventos
patoldgicos concurrentes.

OBJETIVOS:

1) Evaluar la efectividad del tratamiento secuencial.

2) Evaluar la aparicion de eventos concurrentes: litiasis renal,
hematuria, infeccion urinaria(lU) y baja masa 6sea(BMO) rela-
cionados con la HIP.

MATERIAL Y METODOS: Estudio analitico observacional y pro-

spectivo de 46 pacientes, media de edad 8 afios(r 4a-15a), con HIP.

Criterios de inclusion: Pacientes > 4 anos de edad, eutroéficos,

aclaramiento de creatinina normal, dieta normocalcemica, sin

uropatias y consentimiento médico aprobado.

Criterios de exclusion: Hiperparatiroidismo, hipertiroidismo,ATR,

IRC, periodo prolongado de inmovilizacion, nefrocalcinosis, uso de

corticoides, diuréticos, anticonvulsivantes.

Tratamiento secuencial: dieta normoproteica- hiposodica + citrato

de potasio + hidroclorotiazida-amiloride.

Tiempo promedio de control 43 meses.Controles trimestrales:

calciuria /dia o calciuriaMU/creatininuria MU, EAB, ionorama serico

y urinario, uremia y urea orina de 24 hs, citraturia, urocultivo

Semestrales: PTHi, FAL, Densitometria 6sea columna lumbar

RESULTADOS:

1) Variacion de la HIP con el uso terapéutico secuencial:

la) dieta: | | pacientes sin HIPWilcoxon 2.3

Ib) dieta + citrato de potasio: 2| pacientes sin HIP.Wilcoxon 2.6

Ic) dieta +citrato d epotasio + hidroclorotiazida: 38 pacientes sin

HIP. Wilcoxon 3,1

8 pacientes permanecieron con HIP

2) Relacion entre la HIP y los eventos adversos concurrentes:

Litiasis renal: Calciuria pre-tratamiento: 6,6mg/kg/dia; post-

tratamiento:3,7mg/kg/dia.

RAE: 84%; RR: 3,3 (IC 95%:1,1-4,5).

Hematuria aislada: Calciuria pre-tratamiento: 6,1 mg/kg/dia; post-

tratamiento: 3,3mg/kg/dia

RAE 71%; RR: 2,5 (IC 95%:1,2-3,1).

IU: Calciuria pre-tratamiento: 5.6mg/kg/dia; post-tratamiento:

3,3mg/kg/dia.

RAE 57%; RR: 2,0 (IC 95%:1,1-3,8).

BMO: Calciuria pre-tratamiento: 7.2mg/kg/dia; post-tratamiento:

4mg/kg/dia.

RAE 63%, RR:2,9 (IC 95%:2,3-4,5).

CONCLUSIONES: El tratamiento secuencial redujo la HIP y su

descenso se asocié con menos eventos patologicos concurrentes
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PO 30 - CALIDAD DE VIDA RELACIONADA

A LA SALUD (CVRS) SIMILAR EN NINOS
CON TRASPLANTE DE ORGANO SOLIDO
PERO BAJA AUTOESTIMA EN PACIENTES
TRASPLANTADOS RENALES

Ferraris V.'; Eymann A.%; Coccia P.}; Ghezzi L.%; Blazquez .5

Raddavero C.% Contreras M.”; Sanchez C.% D agostino D.%

Ferraris ).'"°
HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES' 2345678710
<veronica.ferraris@hiba.org.ar>

INTRODUCCION: La percepcién de la salud de nifios y ado-
lescentes trasplantados debe ser considerada para dar un apro-
piado cuidado en salud.

OBJETIVOS: |) investigar CVRS en nifios y adolescentes tras-
plantados con érgano solido (TOS) y compararla con controles
sanos (CS). ) Comparar la CVRS entre pacientes trasplantados
renales (TR) y pacientes trasplantados hepaticos (TH).
MATERIALY METODOS: Nifios y adolescentes, entre 8 y 18
anos, con TOS (n: 96; TR n:43;TH n:53) y CS (n: 84) fueron en-
cuestados utilizando el cuestionario KIDSCREEN-52.
RESULTADOS: Fueron calculadas media * desvio estandar para
las 10 dimensiones del cuestionario de calidad de vida.

Pacientes con TOS obtuvieron menos puntaje que los CS en los
siguientes dimensiones: Bienestar fisico y psicolégico y en animo/
emociones (p < 0,01;<0,05; < 0,003 respectivamente). Nifios con
TR yTH obtuvieron un puntaje similar en casi todas las dimensiones.
Comparando entre los CSy los TR y los TH, obtuvieron bajo puntaje
en la dimension del bienestar fisico (TR p < 0,05y TH p < 0,001)
y para animo/emociones (TR p <0,05;TH p < 0,01); comparando
entre CSyTH,y los TR:estos Ultimos presentan menor autoestima.
Comparando entre CSY TR, y los TH, pacientes con TH tienen
mejor relaciéon con sus padres/familia.

CONCLUSION: La CVRS en pacientes con TRY TH es simi-

lar; su percepcion fisica y animo/emociones siguen siendo un
desafio para mejorar la calidad de vida. La autoestima es baja

en pacientes TR, es importante para un bienestar psicologico.
Pacientes con TH se sienten seguros y contenidos en sus casas y
respaldados por sus padres.

RPD 31 » SINDROME DE NUTCRACKER:
ANALISIS DE 9 CASOS

Spizzirri A.'; Cobeiias C.2;; Rahman R.%; Ruscasso }.%;

Amoreo 0.5 Suarez A.% Lombardi L.’; Bresso P.%; Zalba }.°
HOSPITAL DE NINOS LA PLATA! 23456789
<anaspizzirri@hotmail.com>

El fendmeno de Nutcracker se define como la compresion de la
vena renal izquierda en el compas constituido entre la arterias aorta
y mesentérica superior. Este fenébmeno asocia signos y sintomas,
conformando el sindrome de Nutcracker, resultantes de la elevacion
de la presion en la vena renal izquierda, que conduce a congestion
del rindn homolateral con desarrollo de venas colaterales. Es una
entidad de presentacion infrecuente, cuya principal caracteristica
clinica es la hematuria, aunque en los Ultimos afos ha sido recono-
cida como causa de proteinuria.

OBJETIVO: Describir la presentacion clinica, estudios diagnosti-
cos y evolucion de nueve nifos con sindrome de Nutcracker en
seguimiento en el Servicio de Nefrologia del Hospital de Nifos de
La Plata entre los afios 1997 y 201 1.

RESULTADOS: Se analizaron 9 pacientes (7 de sexo femenino). La
edad promedio al diagnostico fue 125 meses (rango:24-176 meses).

Los motivos de consulta fueron: proteinuria (7/9 pacientes, 77 %),
en 3 de ellos de caracter ortostatico; hematuria (4/9, 44 %), en
2 casos macroscopica; y lumbalgia (2/9, 22%).Todos presentaron
dilatacion de la vena renal izquierda en el ecodoppler renal y en un
paciente se realizé angiorresonancia. Durante el seguimiento (X:
28 meses, rango: 6-72 meses) todos mostraron persistencia de las
anormalidades bioquimicas y evolucion clinica favorable. Un nifio
tuvo una Unica consulta. La paciente sometida a angiorresonancia,
quien consulté por dolor lumbar inhabilitante que impedia la
deambulacion, fue tratada mediante angioplastia de la vena renal
izquierda con balén de 10 mm de diametro.

CONCLUSIONES:El sindrome de Nutcracker es una entidad clinica
infrecuente, de presentacion variable y prondstico generalmente
favorable. El hallazgo de anormalidades en anilisis de orina, solici-
tados en controles rutinarios, principalmente proteinuria, condujo
al diagnostico en la mayoria de los casos. La dilatacion de la vena
renal izquierda en el ecodoppler renal fue un hallazgo constante,
constituyendo el elemento diagnéstico de mayor utilidad.

PO 32 « EXPRESION ALTERADA DE LOS
RECEPTORES DE QUIMIOQUINAS EN LOS
MONOCITOS DURANTE EL PERIODO AGU-
DO DEL SINDROME UREMICO HEMOLITICO

Exeni R.'; Ramos M.%; Fernandez Brando R.}; Panek A.%

Exeni A.5; Laso M.% Virad M.V. ’; Palermo M.?
HOSPITAL DE NINOS DE SAN JUSTO' 4, ACADEMIA NACIONAL DE MEDICINA23+78
<rexeni@pccp.com.ar>

INTRODUCCION: Los monocitos (Mo) participan en la respu-
esta inflamatoria en el SUH. Diferentes subpoblaciones de Mo
coexisten en circulacion. En ninos sanos, mas del 80% de los Mo
periféricos son CD 14+CD | 6-,y estan caracterizados como células
CCR2+CCR5-CCR1+ (Mo clasicos). La subpoblacion minoritaria
CD14+CDI6+ (Mo inflamatorios) expresan CCR5 pero niveles
reducidos de CCR2 y CCRI.

OBJETIVO: Considerando que los receptores de quimioquinas
CCRI, CCR5 y CCR2 participan en diferentes nefropatias, el ob-
jetivo fue analizar si su expresion es modulada en los Mo durante
el SUH.

POBLACION: Se estudiaron nifios con SUH durante el periodo
agudo y nifios sanos (HC).

MATERIALES Y METODOS: Se analizé en los Mo CD 14+, la ex-
presion de los receptores CCRI, CCR2 6 CCR5 en combinacion
con CD16. Se utilizd sangre periférica de niflos con SUH y sanos
(n=12), se marcaron con anticuerpos acoplados a fluoréforos , se
analizé por citometria de flujo.

RESULTADOSY CONCLUSIONES Los pacientes con SUH mos-
traron una expansion de los Mo inflamatorios (%CD14+CD16+:
SUH=14,843,5%, HC=3,5+0,5, n=8, *p<0,01) El porcentaje de
Mo CCRI+, esta aumentado en ambas subpoblaciones de Mo,
en el SUH comparado con los HC. (Los resultados se expresan
como el promedioterror estandar del porcentaje (%) de Mo
%CD16-CCRI+:HUS=74,3+7,5% HC=47,6+7,7;%CD | 6+CCR | +:
SUH=12,7+4,5%, HC=4,2%0,9, *p<0,05). El porcentaje de célu-
las que expresaron CCRS5, otro receptor de quimioquinas esta
aumentado en ambas subpoblaciones de Mo (%CD16-CCR5+:
SUH=48,4x13,2*, HC=5,0%1,5; %CD16+CCR5+: SUH=5,6%1,7,
HC=2,3£0,6, n=8, *p<0,05). Simultaneamente, los pacientes con
SUH mostraron un aumento del porcentaje de Mo CCR2+
(%CD16-CCR2+:SUH=80,6+4,0,HC=82,5+3,7;%CD 1 6+CCR2+:
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SUH=14,8+4,8* HC=4.1%1,5,*p<0,05). El aumento en la expresion
de CCRI, CCR2 6 CCR5 durante el periodo agudo, puede estar
relacionado con la activacion 6 maduracion de los Mo como re-
sultado de la infeccion por toxina Shiga Las quimioquinas MCP-1,
MIPI-a 6 RANTES, ligandos de estos receptores, se expresan en
endotelio inflamado contribuyendo al reclutamiento de los Mo.

RPD 33 * UROLITIASIS EN NINOS:
ASPECTOS CLINICOS Y CONDUCTA
TERAPEUTICA

Alconcher L.'; Tombesi M.?
HOSPITAL INTERZONAL GENERAL DE AGUDOS DR]OSE PENNA'?
<alconcher@speedy.com.ar>

INTRODUCCION:En los tltimos afios el diagnéstico de urolitiasis
se ha incrementado. La historia natural no esta bien definida. La
mitad de los pacientes tienen antecedentes familiares, sugiriendo
una predisposicion genética. El estudio metabélico es fundamental
para decidir intervenciones terapéuticas, evitar complicaciones y
recurrencias.

OBJETIVOS: Evaluar la clinica y evoluciéon de pacientes con litiasis
urinaria.

POBLACION: Se analizaron retrospectivamente historias clinicas
de pacientes con urolitiasis atendidos entre 1989-201 I.
MATERIAL Y METODOS: Criterios de inclusion: diagnéstico
ecografico de litiasis:imagenes ecogénicas con cono de sombra. Cri-
terios de exclusion: pacientes con vejiga neurogénica y ampliaciones
vesicales. Se analizo: sexo, edad, ubicacion y tamafo del calculo,
factores predisponentes, antecedentes familiares, manifestaciones
clinicas, alteraciones metabodlicas, tratamiento y evolucion.
RESULTADOS: Cuarenta y nueve pacientes cumplieron los crite-
rios de inclusion, 27 (55%) fueron varones. La edad promedio fue
8 anos y 4 meses (I | fueron < de 3 afos). El 84 % de los calculos
estaban localizados en el rifién.Veinte pacientes tuvieron calculos
mdltiples. En 24 pacientes existia alglin factor predisponente. El
55 % tenia antecedentes familiares. La forma de presentacion
fue hematuria (n=7), infeccion urinaria (n=9), dolor (n=13), mas
de un sintoma (n=11), eliminacién del calculo (n=4) y en 5 fue
un hallazgo. El 75 % presento alteraciones metabdlicas siendo la
hipercalciuria la mas frecuente (78%). Treinta y cinco pacientes
recibieron tratamiento médico: dieta hiposddica, hiperhidratacion,
citrato de potasio, tiacidas y 2 con calculos ureterales tamsulosina.
Diez pacientes eliminaron el calculo, en 10 desapareci6 la imagen
ecografica, en 9 persistio, en | crecié y de 5 no hay seguimiento.
Catorce pacientes fueron intervenidos quirirgicamente (28,5%).
El tamafo de los calculos en este grupo fue mayor que el de los
tratados conservadoramente: 14,5mm (r: 10-30) vs.6mm (r:2-15).
Cinco pacientes tuvieron recurrencia (3 operados). Ninguno de-
terioro la funcion renal.

CONCLUSIONES: La mayoria de los pacientes tuvieron litiasis re-
nal, se presentaron con hematuria y con célculos pequenos pasibles
de tratamiento médico. En mas de la mitad hubo historia familiar
de litiasis y en 3/4 se detect6 alteraciones metabolicas. Todos los
pacientes que requirieron cirugia tuvieron calculos mayores de 10
mm y fueron sintomaticos.

RPD 34 « SINDROME NEFROTICO
ASOCIADO A SINDROME DE GITELMAN.
REPORTE DE UN CASO

Ramirez F.'; Prieto P.2
HOSPITAL PROVINCIAL NEUQUEN' ?
<ramirezfb@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: El sindrome de Gitelman es una tubulopatia
hereditaria caracterizada por hipomagnesemia, hipokalemia, alca-
losis metabdlica e hipocalciuria. Si bien se han descripto formas
adquiridas asociadas a desérdenes autoinmunes, la literatura no
hace referencia a la asociacion de esta entidad con sindrome
nefrotico idiopatico. Describimos el caso clinico de un paciente
portador de ambos sindromes.

OBJETIVO: Comunicar la asociacion de un sindrome nefrotico
idiopatico y un sindrome de Gitelman en un paciente pediatrico.
CASO CLINICO: Paciente masculino que presenta la siguiente
historia clinica:

Periodo perinatal: RNPT con PAEG, internado en la sala de neo-
natologia por apneas y sospecha de sepsis. Al mes de internacion
comienza con un cuadro de vomitos incoercibles e hipoxemia. Se
sospecha cuadro de sepsis. Llama la atencion la hipokalemia con
alcalosis metabdlica que no habia presentado previamente. Egresa
con aporte de Cl K que se suspende al mes de tratamiento.

9 meses: presenta dos episodios convulsivos,y dentro del screening
se le realizé medio interno que resulté normal. Contintia luego con
controles pediatricos detectandose en el seguimiento baja talla.
3 anos 10 meses:comienza con sindrome nefrotico cortico-sensible
(sin alcalosis, normokalemia).

4 anos 8 meses: se interna por gastroenteritis leve, calambres
y tetania no acompanados de recaida de su nefrosis. Se detecta
hipomagnesemia, hipokalemia, alcalosis metabolica e hipocalciuria.
Se asume el cuadro como un sindrome de Gitelman. Inicia tratami-
ento con aporte de cloruro de potasio, espironolactona y sales
de magnesio.

Evolucion: hasta la actualidad (6 anos) cursé cinco recaidas de su
sindrome nefrético. Continlia con aporte de cloruro de potasio a
altas dosis y sales de magnesio. Se encuentra libre de episodios de
tetania y de debilidad muscular, pero persiste la baja talla proba-
blemente asociada a la hipokalemia croénica.

CONCLUSIONES: No hay reportes en la literatura de sindrome
de Gitelman asociado a sindrome nefrético.

La presencia de alcalosis metabdlica e hipokalemia transitorias en
el periodo neonatal no descartan la portacion de una tubulopatia,
por lo que se recomienda el seguimiento de estos nifnos.

PO 35 « REHOSPITALIZACION EN NINOS
LUEGO DEL TRASPLANTE RENAL

Di Pinto D.'; Hourcade 1.2; Bur M.}; Monteverde M.*
HOSPITAL GARRAHAN! 234
<dianadipinto@yahoo.com>

INTRODUCCION: El trasplante renal (txR) es la estrategia mas
costo-efectiva para el tratamiento de la insuficiencia renal cronica
terminal. Las infecciones son la causa mas frecuente de internacion
luego del txR. Si bien hay una reduccion en las tasas de rechazo
agudo, esto no es asi en lo referente al rechazo tardio frecuente-
mente asociado a no adherencia en el tratamiento inmunosupre-
sor, constituyendo una causa importante de rehospitalizacion. No
se dispone en América Latina de datos referentes a causas de re
internacion ni factores de riesgo vinculables a dichas causas en
ninos luego del txR.
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OBJETIVO: Primario: Determinar las causas de internacién pos-
teriores al txR en receptores pediatricos y la tasa de re hospitali-
zacion. Secundario: Estudiar los factores de riesgo predictores o
protectores de rehospitalizacion.

MATERIALY METODO: Tipo de estudio y disefio: Cohorte pro-
spectiva. Poblacion accesible: Pacientes pediatricos con txR en
seguimiento en el Hospital Juan P. Garrahan desde junio de 201 |
a enero de 2012 (8 meses).Seleccion de la muestra: Criterios de
inclusion: Todo receptor de un txR, en seguimiento ambulatorio,
con edad < |8 afios al momento del estudio. Criterios de exclusion:
1) Pacientes con txR realizado en otra institucion 2) Pacientes con
txR e injerto no funcionante 3) Receptores de doble tx.
RESULTADOS: Incidencia acumulada: 52,28%. Densidad de inciden-
cia: 27 episodios/ | 00 pacientes/afno. El 67% de las rehospitalizaciones
ocurrieron luego de los 12 meses postransplante (p=0,013). Medi-
ana de dias de rehospitalizacion: 4 dias (rango intercuantilo 1-33).
Causas mas frecuentes: infecciones (gastroenteritis, infecciones
respiratorias, infecciones urinarias: 36%) y rechazo crénico (26%).
Factores de riesgo de rehospitalizacion (analisis multivariado):
adolescente HR 30,3 (14-65 IC 95%, p0.000), donante cadavérico
HR 2,27 (0,03-1,82 IC 95%, p0.003), hemodialisis previa HR 2,12
(1,18-3,8 IC 95%, p0.01), edad de inicio de dialisis HR 1,35 (I,2-
1,5 1C 95%, p0.000), filtrado glomerular >50 ml/min/1.73 HR 0,40
(0,25-0,64 1C 95%, p0.000), nimero de mismatches <2 HR 0,23
(0,12,0,43 IC 95%, p0.000)

CONCLUSION: La incidencia acumulada de rehospitalizacion
fue de 52,28% y la densidad de incidencia de 27 episodios/100
pacientes/afio. Las causas mas frecuentes de rehospitalizacion
fueron las infecciones y el rechazo crénico. En el analisis multivari-
ado la adolescencia fue el factor independiente con mayor riesgo
de hospitalizacion.

RPD 36 - ANOMALIAS RENALES EN
ACIENTES CON SINDROME DE ALAGILLE

Sandoval M.'; Di Pinto D.’; Vasquez M.3; Diaz Moreno A.*
HOSPITAL GARRAHAN! 234
<dianadipinto@hotmail.com>

INTRODUCCION:El sindrome de Alagille (SA) es una enfermedad
de transmision autosémica dominante caracterizada por colestasis
intrahepatica asociada a ductopenia, malformaciones cardiacas
(estenosis de la arteria pulmonar), compromiso esquelético (vér-
tebras en alas de mariposa),anomalias oftalmolégicas (embriotoxon
posterior) y facies caracteristica. El compromiso renal esta presente
entre un |19 a un 74%, siendo la manifestacion mas frecuente la
displasia renal bilateral y menos comun la acidosis tubular renal, el
reflujo vesicoureteral y la obstruccion de la via urinaria.
OBJETIVO:Establecer la prevalencia, tipo y evolucion de la patologia
renal en pacientes con SA.

MATERIAL Y METODOS: Estudiamos retrospectivamente |6
pacientes con SA atendidos en el Hospital de Pediatria Prof. Dr.
Juan P.Garrahan entre 1994y 201 |.El compromiso renal se evalio
mediante ecografia, filtrado glomerular estimado por féormula de
Schwartz (FG), estado acido base e ionograma. Estadistica: Las
variables numéricas se expresan como mediana (rango) y las cat-
egoricas como porcentaje.

RESULTADOS: La edad del grupo estudiado fue de 13,74 (2,6-
19,8) afios. El tiempo de seguimiento fue de |1 (0,7-17,22) afos.
La edad al diagndstico de SA fue de 0,48 (0,1-8,4) afios y la edad
de diagnostico de la patologia renal fue de 8,14 (0,6-17,7) afos.

Distribucion por sexo: varones 75% (12 pacientes) y mujeres
25% (4 pacientes). Compromiso en distintos 6rganos: colestasis
intrahepatica 16 (100%), malformaciones cardiacas 13 (81,2%),
compromiso esquelético 10 (62,5%), anomalias oftalmologicas 3
(18,7%) y compromiso renal 7 (43,7%). Los hallazgos renales fueron:
displasia renal bilateral 5 pacientes (71,4%),agenesia renal | paciente
(14,2%) y acidosis tubular renal | paciente (14,2%). Durante el
seguimiento 8 pacientes (50%) presentaron FG < 90 ml/min/l,73
m? 3 sin anomalia renal asociada, | con agenesia unilateral y 4 con
displasia renal bilateral. Dos de estos Ultimos descendieron el FG
luego del trasplante hepatico. Dos pacientes evolucionaron a estadio
V de enfermedad renal cronica.

CONCLUSION: El compromiso renal en pacientes con diagndstico
clinico de SA tuvo una prevalencia de 43,7%. La displasia renal bilat-
eral fue la anomalia estructural mas frecuente. El descenso del FG
es frecuente, alin en pacientes sin anomalias estructurales renales.
Por lo tanto, el control prolongado y periédico de la funcion renal
es necesario en todos los pacientes con SA.

RPD 37 « ANALISIS RETROSPECTIVO DE
PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
SINDROME UREMICO HEMOLITICO (SUH)
ASISTIDOS EN EL HOSPITAL DE NINOS V. J.
VILELA DE LA CIUDAD DE ROSARIO
DURANTE EL PERIODO 2006/201 |

Cardozo L.'; Casim ].%; Caminiti A.’; Texier 1.%

Pedraza R.%; Larini S.°
HOSPDE NINOS VICTOR J.VILELA! 23456
<leticiacardozo@yahoo.com.ar>

El SUH es la causa mas comin de IRA en pediatria. El dafio renal
se correlaciona con el tiempo de oligoanuria en la etapa aguda. Un
90% evolucionan a IRC cuando esta es mayor de |5 dias.
OBJETIVOS:
« Revisar la casuistica de SUH asistidos en la institucion, en los
Gltimos 5 afos.
+ Correlacionar la severidad al debut con factores de mal pronos-
tico al aflo de seguimiento.
MATERIALES Y METODOS: El presente es un trabajo observa-
cional descriptivo, retrospectivo del seguimiento ambulatorio de
26 pacientes (p) con SUH observando su evolucion al alta, al mes,
a los cuatro, a los seis y 12 meses (m) de seguimiento, entre el afio
2006-201 |.Se evalud en el periodo agudo: forma de presentacion,
época del afio, rescate bacteriolodgico, compromiso renal,anemia y
requerimiento transfusional, tratamiento renal sustitutivo (dialisis
peritoneal-DPI) y sus complicaciones, afectacion neuroldgica. En
17/26 pacientes se pudo establecer el clearence de creatinina (clcr)
a los 6 meses del debut, y la hipertension (HTA) y proteinuria
persistentes al afio, como factores pronéstico a largo plazo.
RESULTADOS: Sexo Femenino en 19p, el promedio de edad al
debut fue de 2 afios y 4 meses, 2 eran desnutridos, 26 p fueron
SUH diarrea + (D+), se rescato toxina libre en materia fecal en 9p,
y en 8p el coprocultivo fue positivo. 10/26p requirieron DPI, hubo
peritonitis en 5/10 p. Las crisis hemoliticas fueron en promedio de
2. Con compromiso neuroldgico al debut 4p.Al alta, promedio de
hemoblobina fue de 8,8mg%.La proteinuria estuvo presente desde
el alta en | 3p, persistio6 hasta los 6 meses en 5p, los cuales recibieron
desde el 4to mes, tratamiento con enalapril, y se correspondian
con mas de 7 dias de DPI.Al 6° mes, el clcr estuvo disminuido en
3p, hiperfiltracion en 7p. Presentaron complicaciones vinculadas a
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la internacion 4p. La HTA no se constato al ano. ContinGian con
proteinuria 6p.

CONCLUSION:El seguimiento estrecho permitié identificar tras-
tornos como la anemia, hiperfiltracion o HTA, cuyo tratamiento
precoz evita secuelas futuras. La dieta hiposddica y controlada en
proteinas y el enalapril fueron las herramientas de renoproteccion
mas frecuentemente empleadas.

RPD 38 - TUMORES RENALES
EN EL PRIMER ANO DE VIDA
Cardozo L.'; Casim }.%; Pedraza R.3; Texier L%

Caminiti A.5; Jotomliaski }.°; Berutto V.”
HOSP DE NINOS VICTOR | VILELA! 234567
<leticiacardozo@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: Los canceres renales en pacientes pediatri-
cos son relativamente comunes con una incidencia de casi 8 por
1.000.000, representando aproximadamente un 7% de los canceres.
El 95% de estos son Tumores de Wilms (TW) pero otras entidades
pueden también estar presentes. EI TW es comun en nifilos meno-
res de cinco afos, sin embargo el tumor rabdoide del rifdn y el
nefroma mesoblastico congénito son vistos casi exclusivamente en
nifios menores de cuatro afos.

OBJETIVO: Alertar al pediatra sobre la necesidad de sospechar
tumores renales ante la presencia de masas renales palpables en
menores de un afo.

Paciente A: Paciente varén de 50 dias sin antecedentes de jerarquia
que debuta con masa abdominal palpable derivado por su pedi-
atra de cabecera, present6 ecografia abdominal con masa sélida
hipoecoica de 45 mm en rifién derecho con tomografia axial
computada que confirmé una masa sélida homogénea interpolar
en rinén derecho de 40 mm con realce periférico de contraste. Se
realizo nefrectomia derecha con buena evolucion, informe anatomo-
patolégico nefroma mesoblastico congénito subtipo clasico. Se
encuentra en seguimiento como monorreno.

Paciente B: Paciente de 9 meses con antecedente familiar de primer
grado (madre) de tumor de Wilms, debuta con una masa abdominal
palpable, realizandose ecografia abdominal que informa masa renal
heterogénea que reemplaza el rifidn izquierdo acompanada de otra
tumoracion que compromete el 50% del rifidn derecho, tomografia
que confirma lo previo.

Biopsia tumoral informa en ambos especimenes el diagnéstico de
nefroblastoma (tumor de Wilms) predominantemente epitelial
de tipo tubular. Comienza quimioterapia, se realiza nefrectomia
izquierda y reseccion de masa derecha, completando tratamiento
con radioterapia. Al momento actual con evolucion favorable, en
seguimiento con oncologia, nutricién y nefrologia.

Paciente C: Paciente de | afio sin antecedentes de jerarquia que
debuta con cuadro de macrohematuria monosintomatica, se detecta
en ecografia renal masa multiquistica septada en riién derecho de
90mm. Se realiza nefrectomia derecha con diagnéstico de nefroma
quistico. En seguimiento como monorreno.

CONCLUSION: El estudio anatomo-patoldgico de las masas re-
nales en este grupo etario, permitieron orientar en forma precoz
el tratamiento especifico quimioterapico y radioterapico, asi como
la excéresis oportuna, evitando, la posibilidad de ruptura o la in-
diferenciacion a blastema nefrogénico.

RPD 39 ¢ LITIASIS RENAL CONDICIONADA
POR HIPERCALCIURIA Y MEGACALIOSIS.
CASO CLINICO.

Florentin De Merech L.'; Garcia Bellenzier V.2
DEPARTAMENTO DE NEFROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL DE CLINICAS FCM UNA! ?
<leticiamerech@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: La litiasis renal (LR) puede producirse por
trastornos metabolicos o anomalias del arbol urinario. La rara
asociacion de ambas situaciones puede ocasionar litiasis recurrentes
con secuelas posteriores.

OBJETIVO: Resaltar la importancia no solo del estudio metabolico
sino también de uropatias en ptes con LR confirmada.

CASO CLINICO: 18 afios, femenino, con célico abdominal, disuria,
polaquiuria y tenesmo de 48 hs de evolucion. Luego macrohema-
turia y eliminacion de lito. Antecedentes: infeccion urinaria (IU) a
los 13 afos, con urograma que evidencia en rinoén izquierdo (RI) 3
litos y dilatacion severa de todo su sistema calicial. CUG normal.Le
realizan litotomia percutanea.A los 16 afos, por litiasis recurrente,
estudio metabolico: hipodiuresis, hipercalciuria absortiva marginal
e hipomagnesuria = mayor ingesta liquido, hidroclorotiazida, Mg
oral, dieta hipocalcica relativa y QP con TMS por IU recurrentes).
Nueva litotomia percutanea + litotripsia. Andlisis quimico del cal-
culo: oxalato de calcio 60 % y fosfato de calcio 40 %. Cumplimiento
irregular del tto y controles en esos anos. Sin antecedentes famil-
iares. Peso: 52 kg; talla: 1,66 mts, TA: 100/60, afebril. Examen fisico
y laboratorial S/P, funcion renal conservada. Ecografia actual: litiasis
renal bilateral, importante ectasia calicial izquierda sin dilatacion
piélica. Tomografia renal helicoidal confirma litiasis bilateral, prin-
cipalmente en rindn izquierdo cuya corteza esta <. Centellografia
DMSA: cicatrices pielonefriticas en rinon izq. FRR:RD 55 % RI 45
%. DTPA: normal. Estudio metabdlico actual: excrecion de calcio
periodos“A” y“B” no supera los 220 mg/dia, considerados el limite
maximo para protocolo original de estudio, pero supera los 140
mg/gr de creatininuria constituyendo una Hipercalciuria Marginal
Absortiva. Excrecion de Mg, P, Ac. Urico, oxalato, citrato y cistina
S/P.Sedimento de tipo inflamatorio, urocultivo (-).
CONCLUSIONES: La megacaliosis izquierda asociada a hipercal-
ciuria fueron condicionantes de litiasis e |U recurrentes en esta
paciente, resultando en compromiso secuelar del rindn izquierdo.

RPD 41 « SINDROME DE ALPORT EN UNA
NINA. INHIBICION PRECOZ DE LA ENZIMA
CONVERTIDORA DE LA ANGIOTENSINA

Florentin De Merech L.'; Garcia Bellenzier V.%; Ferraris }.}
DEPARTAMENTO DE NEFROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL DE CLINICAS FCM UNA' % SERVICIO DE
NEFROLOGIA PEDIATRICA HOSPITAL ITALIANO DE BS AS*

<leticiamerech@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: En el Alport (SA) hay alteracién de la sintesis
del colageno Tipo IV, ligada al cromosoma X o autondmica, con
compromiso renal y extrarenal. Los varones son frecuente y
severamente afectados. En mujeres portadoras fue minimizada o
ignorada, hoy se sabe que el 20% puede también desarrollar IRCT
siendo predictores de progresion la macro hematuria, S nefrético
y engrosamiento difuso de la MBG. Sin tto especifico, se sugiere
IECA y ARA Il como antiproliferativos,aun sin proteinuria o micro
albuminuria.

OBJETIVOS: Revisar y resaltar esta enfermedad poco frecuente y
generalmente asintomatica en mujeres, en este caso con presen-
tacion grave e incluirla en el dx df en nifas con macro hematuria
persistente.
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DESCRIPCION DEL CASO: Nifia de 3,4 afios, padre y tio paterno
con TX renal, otro tio paterno en hemodiilisis, sin biopsia por
rinones pequenos. Tia, prima y sobrino paternos fallecieron por
“causas renales”, con trastornos auditivos aparentes. Consulta por
macro hematuria persistente, detectada a los 2,5 afios, que > ante
cuadros virales.P 15,5 Kg, T 96 cms,TA 80/50. Godet (-) Hb | | Hto
33VSG 20 Plag 319.000 Urea 19 mg/dl Cr 0,3 mg/dINa 136 K4 Cl
105 Ca 10.3 P 4,9 Prot.T 6,9 Alb. 4,4 Ferritina |5 Transferrina 216
Hepatograma normal EAB pH 7:40 bic 24 EB 0, | Calciuria |,5 mg/
kp/dia Proteinuria 7,6 mg/kp/dia. Orina amarronada pH 7 densidad
1025 GR 70/c dismorficos 60% GB 35/c Cil hematicos | ¢/ 30
campos Urocultivo (-) Cl Cr 124 ml/min/1,73 m?sc. Ecografia renal
normal. Audiometria y examen visual S/P. Dx: SA considerando su
historia fliar. Dx Df: Nefropatia por Ig A, MB Delgada y Wilms. Dx
AP: MO no significativa, IF (-), ME glomérulos con extensa fusion
pedicelar, MBG irregular con extensas aéreas de adelgazamiento y
aislados sectores de ensanchamiento, fragmentacion de la lamina
densa = alteraciones de la MBG compatibles con basalopatia familiar.
Tto: aporte proteico seglin RDA, hipo sodica y enalapril.
CONCLUSION:El antecedente familiar + macro hematuria fueron
claves en el dx de SA, confirmado por biopsia renal. Compromiso
auditivo y/ o visual ausentes no descartan el dx.La macro hematuria
persistente y proteinuria > riesgo de IRC en la pte, por lo que su
identificacion temprana permite una vigilancia clinica cuidadosa y
regular. El tto precoz con IECA y/o ARA I, podrian preservar la
funcion renal por tiempo considerable.

PO 42 « EL ENALAPRIL REDUCE EL FACTOR
TRANSFORMADOR DE CRECIMIENTO - |
URINARIO EN NINOS CON SiNDROME

UREMICO HEMOLITICO ASOCIADO A DIARREA

Caletti M.'; Balestracci A.%; Roy A.}
HOSPITAL GARRAHAN' 2
<mgcaletti@intramed.net.ar>

INTRODUCCION: La enfermedad renal crénica secundaria a
sindrome urémico hemolitico postdiarreico (SUH D+) se carac-
teriza histolégicamente por glomeruloesclerosis y fibrosis tubu-
lointersticial. Este proceso fibrético es mediado principalmente
por el Factor Transformador de Crecimiento -1 (TGFB-1) y por
la Angiotensina Il. La interrupcion de la interrelacion entre ambos
mediante inhibidores de la enzima convertidora de Angiotensina
| (IECAs) es un blanco terapéutico para enlentecer la progresion
de la enfermedad renal. Actualmente, la evidencia del efecto de
los IECAs sobre el TGFf-1 deriva de la medicion de su excrecion
urinaria, siendo considerada como un parametro indirecto de
nefropatia evolutiva.

OBJETIVO: Determinar el efecto del enalapril sobre la excrecion
urinaria de TGFf-1 en pacientes SUH D+ sin signos de secuela renal.
PACIENTES Y METODOS: Criterios de inclusién: |) edad menor
de 17 afos con mas de | afio de evolucion post SUH D+, 2) aus-
encia de secuela renal definida por: ausencia de proteinuria y/o
albuminuria patolégicas; funcion renal, ecografia renal y tension
arterial normales, 3) aumento de TGFf-| urinario, 4) ausencia de
embarazo. Disefio prospectivo: los pacientes recibieron enalapril a
0,2 mg/kg/dia, en una dosis diaria durante 60 dias.Antes y después
del tratamiento se determiné el clearence de creatinina, potasio,
albuminuria, proteinuria, TGFB- | urinario y presion arterial. Estadis-
tica: las variables se compararon con el test de Wilcoxon pareado,
nivel de significacion p<0,05. Se utilizo Statistix 7.

RESULTADOS: Se incluyeron 18 pacientes (10 varones) con una
edad media de 9,17 (* 2,98) afos y una mediana de evolucion
post SUH D+ de 6,66 (intervalo 1-12) afios. Recibieron enalapril a
una dosis media de 0,2 (+ 0,01) mg/kg/dia. Al final del estudio no
hubo diferencias significativas en ninguna de las variables evaluadas
(clearence de creatinina, potasio, albuminuria, proteinuria y presion
arterial) excepto en los niveles de TGFf-| urinarios, los cuales se
redujeron de un valor inicial (mediana) de 80 (intervalo 64-98) a
66 (intervalo 42-81) pg/mg creatinina (p=0,0002).
CONCLUSION: El enalapril redujo significativamente la excrecién
urinaria de TGFf3-1. Estudios con mayor nimero de pacientes son
necesarios para determinar en qué momento la indicaciéon de
enalapril en pacientes sin proteinuria, albuminuria o hipertension
arterial es maximamente efectiva para enlentecer la progresion de
la enfermedad renal post SUH D+.

PO 43 « EFECTO ANTIPROTEINURICO
ASOCIADO DE ENALAPRIL Y LOSARTAN
EN NINOS CON SiINDROME UREMICO
HEMOLITICO ASOCIADO A DIARREA

Caletti M.'; Missoni M.%; Balestracci A.}
HOSPITAL GARRAHAN' 2
<mgcaletti@intramed.net.ar>

INTRODUCCION: El bloqueo del sistema renina angiotensina
(SRA) con inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina |
(IECAs) o bloqueantes del receptor AT | de angiotensina Il (BRAs)
disminuye la proteinuria en pacientes con nefropatia post Sindrome
Urémico Hemolitico Diarrea + (SUH D+). Si bien ambas drogas
aisladamente disminuyen efectivamente la proteinuria, en ocasiones
no logran normalizarla, habiéndose observado en pacientes con
nefropatias distintas de SUHD+ que su asociacion produce mayor
efecto antiproteintrico.

OBJETIVO: Evaluar el efecto antiproteintrico de la asociacion de
enalapril (IECA) con losartan (BRA) en nifios con secuela renal
de SUH D+.

POBLACION, MATERIAL Y METODOS: Analisis retrospectivo
de historias clinicas de pacientes con proteinuria post SUH D+.
Criterios de inclusion: nifios con SUH D+ con mas de 6 meses de
evolucion desde el periodo agudo. Se comparé la proteinuria, el
filtrado glomerular (FG), la presion arterial (TA) y el potasio (K)
en los siguientes momentos: 1) previo al inicio del enalapril, 2)
bajo tratamiento con enalapril, 3) bajo tratamiento con enalapril
+ losartan y, 4) en el Gltimo control. Las variables numéricas se
expresan como mediana (intervalo) y se compararon con test de
Wilcoxon pareado. El FG se expresé como media (desvio standard)
y se compardé con t test. Un p valor <0,05 se considerd estadis-
ticamente significativo.

RESULTADOS: Identificamos |7 pacientes (12 nifas). Edad al de-
but 1,25 (0,25-5,33) anos. Necesito6 didlisis el 82.35%, duracion de
oligoanuria 14 dias (0-29). Once pacientes tuvieron compromiso
extrarrenal y/o hipertension arterial. Luego de 1,0 (0,5-1,9) afio
post SUH D+ los pacientes con proteinuria >5 mg/kg/dia recibieron
enalapril alcanzando una dosis maxima de 0,4 (0,2-0,56) mg/kg/dia
durante 2,6 (0,33-12,0) afios. Por proteinuria persistente se asocio
losartan alcanzando una dosis maxima de 1,0 (0,5- 1,9) mg/kg/dia
durante 2,1 (0,5-5,4) afos. El tiempo total de seguimiento fue de
6,0 (0,95-14,8) afos. La proteinuria disminuy6 con enalapril 58,9%
(p=0,023) y con enalapril + losartan 83.83% (p=0,0006). No hubo
cambios significativos en laTA, FG y K.
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CONCLUSION: La asociacién de enalapril con losartan fue mas
efectiva en reducir la proteinuria que el uso exclusivo de enalapril,
sin observarse cambios significativos en la TA, FG y K. Estudios
controlados a largo plazo seran necesarios para evaluar la duracién
y la magnitud del efecto renoprotector de esta estrategia.

PO 44 « FACTORES DE RIESGO DE SECUELA
EN PACIENTES CON SiINDROME UREMICO
HEMOLITICO ASOCIADO A DIARREA

Toledo L.'; Martin S.%; Balestracci A.%; Alvarado C.% Gogor-

za C.%; Careaga M.% Corti S.”; Wainsztein R.2
HOSPITAL ELIZALDE! 2345678
<maetoledo77@hotmail.com>

INTRODUCCION: La identificacion precoz de pacientes con
nefropatia post sindrome urémico hemolitico asociado a diarrea
(SUH D+) es mandatoria para iniciar terapéuticas destinadas a
enlentecer la pérdida de la funcion renal.

OBJETIVO: Determinar la prevalencia de secuela en pacientes con
SUH D+ e identificar sus factores de riesgo.

PACIENTES Y METODOS: Revisamos las historias clinicas los
pacientes internados en el Hospital Elizalde con SUH D+ entre
1998-2008. Solo se incluyeron aquellos seguidos mas de | afo.
Consideramos secuela al hallazgo de albuminuria y/o proteinuria
patoldgicas y/o hipertension arterial (HTA) y/o caida de filtrado
glomerular.Se consideraron las siguientes variables: sexo, edad, talla,
peso, recuento de globulos blancos, antibidtico previo, nimero de
transfusiones, creatinina maxima, periodo oligoanurico, necesidad de
dialisis, compromiso extrarrenal, HTA y el tiempo de seguimiento.
Estadistica: la muestra se dividié en 2 grupos (con y sin secuela).
Las variables continuas se expresaron como mediana (intervalo)
y las categéricas como porcentaje y se compararon con test de
Wilcoxon o Chi?, respectivamente. Los factores de riesgo inde-
pendiente de secuela se identificaron por analisis multivariado.
Los factores de riesgo de secuela se expresaron mediante odd
ratio (OR) con su intervalo de confianza del 95% (IC 95%). Nivel
de significacion p <0,05.

RESULTADOS: De los 80 pacientes incluidos 32 presentaron se-
cuela (prevalencia 40%). El analisis univariado entre los pacientes
cony sin secuela identificé que los primeros presentaron significa-
tivamente mayor leucocitosis (p = 0,018), mayor creatinina maxima
(p = 0,017), mayor necesidad (p = 0,006) y mas dias de dialisis (p
=0,001) asi como mayor duracién del periodo oligoantrico (p =
0,0003). En el analisis multivariado sélo la duracion del periodo
oligoantrico se mantuvo como factor de riesgo independiente
de secuela (p = 0,028, OR: 1,27, 1C 95% 1,03- 1,57). En acuerdo
con este hallazgo, en nuestra serie el 20,5% de los pacientes con
diuresis conservada presentaron secuela, el 42% de los pacientes
con oligoanuria de entre | y 6 dias, el 50% de los que presentaron
entre 7 y 14 dias y todos aquellos que presentaron |5 o mas dias
de oligoanuria.

CONCLUSION: 40% de los pacientes con SUH D+ presentaron
secuela renal y la duracion del periodo oligoanurico fue su principal
predictor. Es destacable que el 20,5% de los pacientes con diuresis
conservada presentaron secuela.

RPD 45 « ECTOPIA RENAL TORACICA:
UN HALLAZGO INFRECUENTE
Toledo 1.'; Balestracci A.%; Martin S.% Giorgetti M.%

Benitez E.5; Wainsztein R.®
HOSPITAL ELIZALDE'?345¢
<maetoledo77@hotmail.com>

INTRODUCCION: La incidencia de ectopia renal es de 1/1000
nacimientos. El torax es la localizacion mas infrecuente de las
ectopias renales, observandose en menos del 5% de los casos.
Predomina en varones (2:1) y del lado izquierdo (61%). Se
reconocen cuatro variantes: con eventracion del diafragma, aso-
ciado a hernia diafragmatica, secundario a ruptura traumatica del
diafragma y con diafragma cerrado. Usualmente es asintomatico
y suele descubrirse por hallazgo en una radiografia de torax.
En ausencia de sintomatologia respiratoria severa o renal no
requiere tratamiento.

OBJETIVO: Comunicar un nifio con ectopia renal intratoracica.
CASO CLINICO: Un nifio de | afio y 7 meses fue derivado al Ser-
vicio de Neumonologia por persistencia radiolégica de opacidad
sin broncograma en hemitoérax derecho luego de haber presentado
neumonia derecha. El nifo era eutrdfico, sin antecedentes peri-
natoldgicos patoldgicos. Su madre referia tres episodios de bron-
coespasmo tratados en forma ambulatoria y negaba antecedente
de traumatismo toracico previo. Con sospecha de malformacion
pulmonar se solicitd tomografia axial computada de térax que
evidencio la presencia de rindn derecho ectdpico intratoracico
con hernia hemidiafragmatica derecha. Ninguna otra viscera ab-
dominal estaba localizada en el torax. Por ecografia se observo
rindn izquierdo ortotodpico y derecho intratoracico, ambos nor-
males y sin dilatacion de la via urinaria. Por angiorresonancia se
observé arteria renal derecha emergente de la aorta abdominal,
sin acodaduras y con buena vascularizacion renal. Su tension
arterial era de 80/50 mmHg, su filtrado glomerular estimado de
95ml/min/1,73m? y se encontraba sin proteinuria ni albuminuria.
El centellograma renal con DMSA evidenci6 rindn derecho con
distribucion heterogénea del trazador y contorno irregular y rinon
izquierdo normal (funcion renal relativa: izquierda 46% y derecha
54%). No tenia antecedentes de infeccion urinaria. Actualmente
el nifo tiene 3 afos y 2 meses y se encuentra asintomatico tanto
en el aspecto renal como pulmonar por lo que se tomé conducta
expectante en relacion al tratamiento quirdrgico. Se controla
periodicamente en Nefrologia y Neumonologia.
CONCLUSION: Nuestro paciente presenta ectopia renal asociada
a hernia diafragmatica, debido a que se encuentra asintomatico se
manej6 en forma conservadora. Destacamos recordar al rifon
intratoracico dentro los diagnésticos diferenciales de masa ocu-
pante del torax.

PO 46 - ALTA PREVALENCIA DE
DEFICIENCIA DE VITAMINA D EN NINOS
ARGENTINOS CON ENFERMEDAD RENAL
CRONICA Y TRASPLANTE RENAL.

Coccia P.'; Blazquez }.%; Contreras Salgado M.3; Ferraris V.%

Raddavero C.%; Ghezzi L.% Busaniche }.”; Ferraris ).
HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES' 2345¢7¢
<paula.coccia@hospitalitalianc.org.ar>

Las funciones biologicas de la vitamina D son multiples. Clasica-
mente participa en la regulacion del metabolismo fosfo-calcico y
el crecimiento, pero también en la regulacion de la hipertension, el
ciclo celular, etc. Se ha reportado una alta prevalencia de deficiencia
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de vitamina D en adultos y nifios con enfermedad renal crénica
(ERC) pero hay pocos estudios realizados en nifios trasplantados
renales en Latinoamérica.

El objetivo de este trabajo es determinar la prevalencia del déficit de
vitamina D a través de la medicion de 25 (OH) vitamina D (250HD)
en nifios con ERC estadios 2-5 y trasplantados renales, y establecer
la relacion entre los niveles de esta con la edad de los pacientes,
el déficit de crecimiento, la funcion renal y el hiperparatiroidismo.
Estudiamos 76 nifos, 40 trasplantados renales con injerto funcio-
nante por 6 meses por lo menos (media de edad |2 afios, media
de sobrevida del injerto 3,3 afios) (grupo I), 17 nifios con ERC
en estadio 5 en hemodialisis o dialisis peritoneal (media de edad
9 afos, tiempo medio en didlisis 2 afios) (grupo2) y |9 nifios con
ERC estadios 2-4 (media de edad 8 afos, clearence de creatinina:
33 ml/min/1,73)( grupo 3).

RESULTADOS: Con respecto al grupo |: el 20% de los pacientes
presentaron deficiencia y el 30 % insuficiencia de 250HD. En el
grupo 2 el 30% era deficiente y el 30% insuficiente y en el grupo 3
el 21 % tenia niveles deficientes y el 10% insuficientes.

La PTH intacta estaba por encima de los niveles recomendados de
acuerdo a los diferentes estadios de ERC en el 52% de los pacientes
del grupo |, el 58 % del grupo 2 y en el 52 % del grupo 3,y mostro
una correlacion inversa con los niveles de 250HD. (p = 0,0005;r =
-0,33).Hubo una correlacion inversa entre la 25-OH-D con la edad
en toda la cohorte de pacientes (p = 0,0005; r = -0,42).

El Z score de talla tuvo correlacion con la 25-OH-D solo en el
grupo 2 (p = 0,025;r = 0,42)

No hubo correlacion entre los niveles de 25-OH-D y el filtrado
glomerular.

CONCLUSIONES: Nuestros datos sugieren que la deficiencia de
25-OH-D es frecuente en la poblacion trasplantada renal pediatrica
y con insuficiencia renal crénica en todos los estadios, especial-
mente en adolescentes. El hiperparatiroidismo fue frecuente en
todos los grupos. Seria aconsejable el monitoreo de los niveles de
Vitamina D en estos pacientes.

RPD 47 « SINDROME NEFROTICO EN EL
PRIMER ANO DE VIDA: EXPERIENCIA EN

EL HOSPITAL UNIVERSITARIO AUSTRAL

Exeni A.'; Falke G.%; Rigali M.}; Panattieri N.% lolster T.*
HOSPITAL UNIVERSITARIO AUSTRAL! 2345
<aexeni@cas.austral.edu.ar>

INTRODUCCION: El sindrome nefrotico(SN) en el primer afio de
vida es una entidad heterogénea de etiologia primaria o secundaria .
Se define como Sindrome nefrotico congénito (SNC) aquella enti-
dad con proteinuria que aparece hasta los 3 meses (m) de edad y
Sindrome nefrético infantil aquel que se presenta entre los 3 my
el ano de edad entre cuyas causas se encuentra la esclerosis me-
sangial difusa aislada (EMD) o asociada a Sindrome de Denys Drash.
OBJETIVO: Presentacion de pacientes con SN en el primer afio de
vida tratados en el Servicio de Nefrologia del Hospital Universitario
Austral entre agosto del 2008 y Marzo 2012 .Se evalué etiologia,
edad, sexo, manifestaciones clinicas, tratamiento y evolucion.
RESULTADOS: 2 pacientes, una de sexo femenino y otro de sexo
masculino presentaban SNC y 2 pacientes de sexo femenino con
cariotipo femeninos sin genitales ambiguos, EMD, todos sin ante-
cedentes familiares de SN.

La edad de diagnéstico en los pacientes con SNC fue los 24 dias
de vida y 36 dias de vida y de 9 m y 10 m (derivada de otro cen-

tro) en el caso de los pacientes presentando EMD. El tiempo se
seguimiento fue de 43 m.

De los pacientes con SNC, una de ellas tiene 3 afnos y 8 m de
vida recibié tratamiento con albimina hasta los |8 m, enalapril y
losartan, requirié nefrectomia unilateral a los 20 m por frecuentes
y severas complicaciones infecciosas y esta actualmente en DPCA
desde los 3 affos y | m habiéndose realizado la 2% nefrectomia a
los 3 afios y 2 m.

El otro paciente de sexo masculino tiene 7 m, recibe albumina
bimensual y tratamiento con enalapril y losartan. Fue operado de
hernia inguinal bilateral.

De los pacientes con EMD, una de ellas debuté en Insuficiencia
renal presentando una forma extracapilar rapidamente progresiva,
ingreso en DPCA y presento un Tumor de Wilms realizo quimi-
oterapia, actualmente libre de enfermedad al afio y 4 mde finali-
zacion del tratamiento .La otra paciente requirié tratamiento con
infusiones de albumina hasta los 20 meses, enalapril y losartan y a
los 4 afios de edad presenta proteinuria negativa.
CONCLUSION: La evolucion de ambos pacientes con SNC fue
menos térpida que lo descripto habitualmente, la evolucion de las
pacientes con EMD no es la habitual ni el debut con una forma
rapidamente progresiva en uno de los casos ni la negativizacion
de la proteinuria con funcién renal normal a los 4 afnos de edad
en el otro.

RPD 48 « ESCLEROSIS MESANGIAL DIFUSA:
A PROPOSITO DE UN CASO
Exeni A.'; Falke G.%; Exeni R.’; Rigali M.% Villarreal K.5; Si-

erro A.% Petracca P.’; Sosa P.t
HOSPITAL UNIVERSITARIO AUSTRAL' 2345 7¢; CLINICA MODELO DE PARANA¢
<aexeni@cas.austral.edu.ar>

INTRODUCCION: La esclerosis mesangial difusa (EMD) es la
segunda causa mas frecuente de Sindrome nefrético infantil que
lleva a la Insuficiencia renal crénica (IRC) habitualmente antes de
los 3 afos de edad. Caracteristicamente se presenta entre los 3
meses de vida y el aflo como entidad aislada o asociada a Sindrome
de Denys Drash.

Algunos pacientes con EMD aislada pueden presentar en su evolu-
cion Tumor de Wilms(TW).

OBJETIVO: Presentar una paciente de sexo femenino con EMD
aislada que evolucioné rapidamente hacia la IRC, por lo cual ingreso
al programa de Didlisis Peritoneal Crénica Ambulatoria (DPCA)
de nuestro centro .En su evolucion presentd TW que requirid
quimioterapia durante su tratamiento con DPCA.
RESULTADOS: Se presenta una paciente de sexo femenino con
cariotipo XX sin pseudohermafroditismo masculino, que debuto
en Insuficiencia renal con una forma rapidamente progresiva de
EMD a los 9 meses de vida ingresando al programa de DPCA A
los 7 meses del inicio de su enfermedad presenta un TW estadio
1. Se decidid la nefrectomia bilateral, realizé hemodialisis transito-
riamente y luego reingresé a DPCA.

Recibi6 su tratamiento completo de quimioterapia con vincristina
y actinomicina D realizando DPCA presentando como compli-
caciones infecciosas un episodio de peritonitis resuelto, y una
Miocardiopatia dilatada secundaria a miocarditis por Cocksackie
B actualmente con buena evolucion.

Dado que no hay trabajos que definan claramente la farmacociné-
tica de ambas drogas utilizadas en pacientes pediatricos en DPCA
se decidié que posteriormente a cada sesion de quimioterapia
se suspendiera la DPCA por 36 hs con el objetivo de disminuir
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la posibilidad de que las drogas fueran removidas por el proced-
imiento dialitico.

CONCLUSIONES: Se presenta una paciente con EMD aislada con
una evolucion rapidamente progresiva hacia la Insuficiencia renal
asociada a TW con cariotipo normal que debié ser sometida a
quimioterapia durante su tratamiento de DPCA .No se modifico
la dosis de las medicaciones.

Habitualmente los pacientes con EMD y tumor de Wilms que reg-
uieren DPCA, ingresan al programa a la finalizacion del tratamiento
oncoldgico.

Consideramos que seria de relevancia contar con estudios que
analicen la dializancia de estas drogas.

RPD 49 + DIALISIS PERITONEAL AMBULA -
TORIA EN PACIENTES CON VALVULA DE
DERIVACION VENTRICULO PERITONEAL

Suarez A.'; Spizzirri A.>; Rahman R.; Ruscasso ).%; Bresso

.*; Lombardi L.°; Cobefas C.”; Amoreo 0.5 Zalba }.°
SERVICIO DE NEFROLOGIA-HOSPITAL DE NINOS DE LA PLATA! 23456789
<angelasuarez@intramed.net>

INTRODUCCION: La dilisis peritoneal ambulatoria (DPA) es
la modalidad dialitica mas utilizada para el manejo de nifios con
enfermedad renal crénica en estadio 5 (IRC). Puede realizarse en
cualquier paciente cuyo peritoneo esté intacto y admita la cantidad
suficiente de liquido para una dialisis adecuada. En la actualidad
no existe consenso acerca de la realizacion de DPA en pacientes
portadores de valvula de derivacion ventriculo peritoneal (VVP).
OBJETIVOS:Analizar la evolucion y las complicaciones de pacientes
en DPA conVVP.

MATERIAL Y METODOS: Se analizaron retrospectivamente las
historias clinicas de 4 pacientes (2 nifios, 2 nifias) en DPA conVVP
asistidos en la Unidad de Dialisis Peritoneal de nuestro Servicio
entre noviembre de 1994 y marzo de 2012.

RESULTADOS: La edad X al ingreso fue de 10.75 afios (r:4-15).Las
etiologias de la IRC fueron: mielomeningocele en 3 y sindrome ne-
frotico (SN) secundario a glomerulonefritis membranoproliferativa
tipo Il en el otro.Todos tenian laVVP al momento de la colocacion
del catéter de DPA. En 3 laVVP se coloco en la etapa neonatal y
en uno alos | | afos luego del desarrollo de una trombosis venosa
cerebral como complicacion del SN. Los catéteres de DPA fueron
colocados por laparotomia, sin complicaciones quirurgicas inmedia-
tas o alejadas, ni relacionadas con el funcionamiento de laVVP.Tres
dializaron en forma manual y un paciente en forma automatizada.
Presentaron en total |2 peritonitis (P): 2 episodios en 3 pacientes
y 6 en uno (| episodio cada 15 meses/paciente-0,80 episodio/
paciente /afo). Siete cultivos fueron positivos: 4 gérmenes Gram
(+), 2 Gram (-) y un germen desconocido; 5 cultivos negativos.
Ninguno cursé complicacion infecciosa concomitante de la VVP.
Dos pacientes requirieron recambio de catéter peritoneal por
no respuesta a la terapéutica antibiotica y uno de ellos debio ser
transferido a hemodialisis. Evolucion: un paciente fue trasplantado,
2 salieron de DPA y | contintia en DPA.

CONCLUSIONES: La presencia de VVP no contraindica la reali-
zacion de DPA. Nuestros pacientes no presentaron complicaciones
relacionadas a la VVP. La P fue la tnica complicacion hallada (I
episodio cada |15 meses/paciente - 0,80 episodio/ paciente /afo)
en mayor proporcion que en el resto de los pacientes en DPA (|
episodio cada 26,5 meses/paciente — 0,45 episodios/paciente/ afo).

RPD 51 « DETECCION DE FACTORES DE
RIESGO ASOCIADOS A ENFERMEDAD
RENAL EN LA POBLACION PEDIATRICA
DE SALTA

Flores A.'; Salim R.%;; Maita

Burgos V.*
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA' 2245
<teresitaflores@arnet.com.ar>

OBJETIVO: Deteccion de presencia de factores de riesgo relacio-
nados con enfermedad renal en la poblacion pediatrica en la ciudad
de Salta a proposito del Dia Mundial del Rifon.

MATERIALY METODO: Estudio de corte transversal, descriptivo,
cuantitativo, observacional. Se realizaron 144 encuestas al azar a
padres de nifos en los centros de promocion del Dia Mundial del
Rindn de la ciudad de Salta y valle de Lerma en donde se con-
signaron preguntas sobre antecedentes perinatales (prematurez,
uropatias prenatales, malformaciones congénitas) personales pa-
tologicos (antecedente de cardiopatia, internacion en UTIP, diabetes,
quimioterapia, enfermedades reumatolégicas, infeccion urinaria,
nefropatia previa y calculos renales), familiares (parientes con en-
fermedad renal, didlisis o trasplante) signos y sintomas asociados
a enfermedad renal (poliuria, polidipsia, enuresis e incontinencia)
y métodos complementarios como analisis de orina completa y
ecografia renal. El rango de edad fue de | mes hasta |7 anos. Se le
asigno resultado positivo si la respuesta era afirmativa y negativo
en caso contrario en relacion a las preguntas; en relacion a los
analisis de orina se asigno como resultado positivo al hallazgo de
proteinuria, anormalidad en el sedimento y/o ph y en relacién a
la ecografia renal se le asigno como positivo a alteraciones de la
morfologia, tamafno y ecogenicidad. Se excluyeron de la muestra
pacientes con enfermedad renal conocida, febriles, antibioticotera-
pia en curso, mujeres en periodo menstrual. Se utilizaron graficos
estadisticos mediante diagrama de barras estableciendo periodos
de 4 anos (desde | mes hasta los 17 aiios) y diagrama de sectores
para el analisis.

RESULTADOS: La distribucion por edad arrojo los siguientes
resultados: de | mes a 4 anos y | | meses: 58 ninos; de 5 a 8 afos
y || meses 43 nifos; de 9 a |2 afios y || meses 35 nifos y de |3
a 17: 8 ninos. Los resultados positivos fueron: por antecedentes
perinatales 30 (21%); por antecedentes personales 50 (35%);por
antecedentes patologicos familiares 29 (20 %); por signos y sintomas
relacionados con enfermedad renal 55 (38%);por andlisis de orina
24 (16%) y por ecografia renal 44 (31%).

CONCLUSION: La enfermedad renal es silenciosa, y su deteccion
requiere métodos sencillos y de bajo costo para su diagnostico. Es
de fundamental importancia que los médicos aun en el control de
nino sano tengan en cuenta los factores de riesgo mencionados
para identificar la enfermedad renal.

23 Saurit M.%; Ramirez A.5

RPD 52 « A PROPOSITO DE UN CASO:
SINDROME DE GOODPASTURE

Bravo Diaz V.'; De Sarasqueta A.%; Sandoval M.%; Lopez L.*
HOSPITAL GARRAHAN' 234
<veritobravo78@hotmail.com>

INTRODUCCION: SGP es una rara entidad de base inmunolégica,
caracterizada por la asociacion de una glomerulonefritis rapida-
mente progresiva (GNRP) y hemorragia alveolar con anticuerpos
antimembrana basal.

OBJETIVOS: Describir un caso SGP y analizar el tratamiento.
CASO CLINICO:Femenino de 14 anos de edad. Habitos: tabaquis-
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mo. Consultd por fallo renal agudo, anemia severa, hipertension
arterial y edema agudo de pulmon.

EF: dificultad respiratoria severa, palidez generalizada, andrica. Rx de
térax: opacificacion casi completa de ambos campos pulmonares.
En UClI requiere VNI por 48 horas, recibio 2 transfusiones de GRC.
Persistid andrica, iniciando a las 24 horas hemodialisis.
Laboratorio del ingreso: HMG: GB 13.080 (N74%/ L20%) Hb: 4,2
mg/dl,Ht: 13,1%, plaquetas 350.000 con frotis normal, reticulocitos
21%, Urea: 130 mg/dl, creatinina 6,49 mg/dl.

Examenes complementarios: Serologias (-) HIV,VHB,VHC, Toxo-

plasmosis, Chagas, VDRL. FAN, Anti DNA, ANCA: (-), C3 y C4:
normal,Test de Coombs: (-). OC: proteinuria +++, hematuria ++++.
Hemosiderdfagos en esputo: (+). Ecografia Renal: ambos rifiones
aumentados de tamano, pérdida de diferenciacion corticomedular.
Biopsia renal: Glomerulonefritis proliferativa endo y extracapilar
con semilunas en mas del 90% del espacio urinario y depositos
lineales de IgG y en menor intensidad C3 IgA e IgM. Compatible
con glomerulonefritis por anticuerpos antimembrana basal capilar.
Ante la presencia de una GNRP con patrén de depésito lineal en
la IFl, con compromiso respiratorio se plantea el diagnostico de
SGP.Determinacion de anticuerpos antimembrana basal: negativos.
Tratamiento: | 6 sesiones de plasmaféresis, pulsos de metilpredini-
solona por 3 dias, 6 pulsos de ciclofosfamida (500 mg / m?).
Tras el tratamiento combinado la paciente progresé hacia el fallo
renal crénico,actualmente en programa de hemodialisis trisemanal.
CONCLUSIONES:EI SGP es una entidad poco frecuente en pedi-
atria. En el caso descripto no se encontré una etiologia clara, en la
anamnesis se destaca tabaquismo como habito.

El tratamiento combinado de agentes citotoxicos, corticoides y
plasmaféresis ofrece una mejor supervivencia a largo plazo. Los
pacientes con creatinina mayor de 6 mg/dl, anuria, mas del 50%
de glomérulos con semilunas fibroepiteliales en la biopsia renal,
evolucionan hacia el fallo renal crénico.

RPD 53 « COMPORTAMIENTO DEL SIN-
DROME NEFROTICO PRIMARIO EN LOS
ULTIMOS 5 ANOS EN EL HOSPITAL
PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA

Flores A.'; Salim R.%; Saurit M.%; Maita H.*; Ramirez A.°
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA! 2345
<teresitaflores@arnet.com.ar>

INTRODUCCION: El sindrome nefrotico se caracteriza clinica-
mente por la presencia de proteinuria masiva, hipoalbuminemia,
edema e hipercolesterolemia. La realizacion de biopsias renales en
nuestro hospital desde hace 5 afios ha permitido conocer la Anato-
mia patoldgica de sindrome nefrotico primario y poder efectuar una
correlacion con la evolucion clinica y la respuesta al tratamiento.
OBJETIVOS: Describir el comportamiento de la poblacion con
sindrome nefrdtico, reconocer su edad de debut, distribucion
por sexo, porcentajes de corticosensibles y corticoresistentes,
histologia de los corticoresistentes, porcentaje y causas de recaidas.
MATERIALY METODOS: Se realizé un estudio retrospectivo de-
scriptivo de todos los pacientes con sindrome nefrético primario
debut que fueron atendidos y controlados en el Hospital de Nifios
de Salta desde enero 2007 hasta diciembre 201 1.

RESULTADOS: Se estudiaron 35 pacientes que debutaron con
sindrome nefrotico entre el 2007 al 201 1. La distribucion por
sexo fue similar en ambos grupos. La edad de debut predominé
en el rango de 5 a 9 afos, siguiéndole el grupo de | a 4 afos. La

respuesta al tratamiento fue un 54% corticoresistente, mientras
solo un 45% corticosensible. Histologicamente los corticoresist-
entes correspondieron principalmente a hipercelularidad mesangial
(58%) cambios minimos (25%) esclerosis focal (8%) proliferativa
mesangial (8%).Las dos causas de recaida fueron por igual abandono
de medicacion e infeccion correspondiendo 52% y 48% respecti-
vamente. De la serie un paciente menor de 4 anos fallecido a los
3 dias del debut por meningitis neumococica. El tratamiento de
los CR fue con ciclofosfamida o clorambucilo respondiendo con
remision completa en todos los casos.

CONCLUSION: Se encontré en nuestra serie estudiada que no
hubo diferencias significativas en cuanto a distribucién por sexo.
Con respecto a la respuesta al tratamiento corticoideo inicial si se
observé un importante predominio de corticoresistentes (54%) no
coincidiendo con los reportes de la literatura. Esto coincide con
la anatomia patolégica de los mismos en las cuales predomino la
histologia “hipercelularidad mesangial”. Remitieron con el uso de
drogas inmunosupresoras de primera linea, de dificil disponibilidad
en el mercado.

RPD 54 - SINDROME DE FANCONI
SECUNDARIO A CISTINOSIS

Flores A.'; Salim R.2; Ramirez A.}; Saurit M.% Maita H.®
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA! 2345
<teresitaflores@arnet.com.ar>

INTRODUCCION: La Cistinosis es una enfermedad de depésito
lisosomal, autosémica recesiva, por defecto del transportador de
membrana lisosomal (cistinosina) para la cistina. La cistinosina es
codificada por el gen CTNS localizado en el cromosoma |7pl3
OBJETIVO: Descripcion de una tubulopatia compleja y manejo del
medio interno segun su fisiopatologia.

METODO: Descripcion de un caso

Nifa de 18 meses consulta por hipotonia generalizada, perdida
del sostén cefalico, astenia, polidipsia, poliuria, infeccion urinaria y
retraso pondoestatural desde los 12 meses. Al ingreso glucemia
(N),Na [4I1mEq/I,K 2.8 mEq/l, CL |14 megq/I, EAB PH 7,26 HCO3
I Immol/l, Anién Gap 16 Urea y Creatinina (N), Calcio 9,4mg/dl,
Fosforol,6 mg/dl, Magnesio |,4mg/dl,Acido Lactico y Amonio (N).
Orina completa: densidad 1005, Proteinas ++, Glucosa 250mg/d|,
Magnesiuria y Fosfaturia significativa en orina de 24 hs. Prueba de
restriccion hidrica y desmopresina, descartando DIC y potomania.
Eco Renal: Rifiones aumentados de tamaiio, perdida de diferen-
ciacion corticomedular, hiperecogénicos. Lampara de Hendidura:
depositos de cristales en ambas cérneas. Se plantea como diagnos-
tico sindrome de Fanconi 2° a cistinosis e inicia tratamiento con
aportes de Bicarbonato de Na y K (alternado), Ca, fésforo y Mg.
Presenta hipernatremia 2° al aporte de bicarbonato de Na por lo
cual se reemplaza por Bicarbonato de K con control ulterior de
medio interno y EAB normales. La paciente se traslada a centro
en USA e inicia tratamiento con Cisteamina.

CONCLUSION: La paciente present la forma nefropética infantil
de Sme de Fanconi con grave afectacion sistémica progresiva. Permi-
tieron su diagndstico el cuadro clinico, laboratorio y los depdsitos
tipicos de cristales de cistina en la cérnea. Su tratamiento se con-
sidera un desafio ya que exige reponer cuidadosamente todas las
perdidas originadas por la tubulopatia manteniendo el balance del
medio interno,ademas del tratamiento especifico con la Cisteamina
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RPD 55 « ACIDOSIS TUBULAR RENAL ASO-
CIADA A TIROIDITIS. REPORTE DE UN CASO
Flores A.'; Salim R.%;; Maita H.}; Saurit M.*; Ramirez A.5

Nader }.*
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA! 23456
<teresitaflores@arnet.com.ar>

INTRODUCCION: La Acidosis Tubular Renal Distal en pediatria
se presenta usualmente de forma primaria, siendo las formas ad-
quiridas y asociadas a otras enfermedades renales o autoinmunes
mas frecuentes en adultos.

Presentamos una paciente sexo femenino, tratada por Tiroiditis
autoinmune desde los 9 anos.A los 15 afos, consulta por presentar
polidipsia, poliuria, nicturia y debilidad muscular. Por episodio de
hipotonia generalizada y paralisis muscular; es hospitalizada y en lab-
oratorio presenta hipokalemia,acidosis metabdlica hiperclorémica,
orina alcalina, proteinuria. Se realizan estudios por imagenes, donde
se identifica nefrocalcinosis y quiste simple, completando diagnos-
tico de Acidosis Tubular Renal tipo | (ATR ). Se inicia tratamiento
con mejoria clinica y de laboratorio.

CONCLUSION: Consideramos que es importante destacar la
forma de presentacion clinica de esta paciente, con Hipotiroidismo
y ATR | poco frecuente en nifos, mientras que los adultos pueden
presentar ATR | asociada a Snd de Sjogren e hipertiroidismo, debi-
endo investigar trastornos tubulares en los pacientes con altera-
ciones tiroideas en la infancia y adolescencia, ya que el diagndstico
temprano mejora el prondstico de la enfermedad.

PO 56 « RESPUESTA A CICLOFOSFAMIDA
Y NUEVO DESAFIO CON CORTICOIDES
EN SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO
CORTICORESISTENTE

Masso D.'; Arrua A.%; Ripeau D.% Isern E.% Vazquez L.’
SERVICIO DE PEDIATRIA, SECCION NEFROLOGIA,

HOSPITAL POSADAS! 2745

<diana_masso@hotmail.com>

INTRODUCCION: 30 % de los pacientes (ptes) con Sindrome
Nefrotico idiopatico (SN) son cortico resistentes (CR),se discute el
uso de Ciclofosfamida (CFF) via oral (vo) como tratamiento (Tto).
OBJETIVO: Evaluar la respuesta al Tto con CFF y corticoides post
CFF en SNCR.

MATERIALY METODOS: Estudio retrospectivo descriptivo de ptes.
con SNCR entre 1974 y 201 I. Definicion de SNCR proteinuria >
50 mg/kg/dia con 4-6 semanas (s) de Tto. continuo (TC) y 4-6 (s) de
intermitente (T1) con prednisona (PDN);y desde el 2000 ademas 3
pulsos de Metilprednisolona IV a 20-30 mg/kg/dosis. Inicial (SNCRI)
sin respuesta en |° episodio.Posterior (SNCRP) cortico sensible
inicial, CR en su evolucion. Se realizé CFF vo 2 mg/k/dia 8-24 (s) y
luego PDN vo a 60 mg/m?diaTC 4-6 s (CCPCFF),a los resistentes
a CFF (CFFR), Criterios de inclusion: ptes.> | a < |9 a con SNCRI
o SNCRP seguidos en nuestro servicio, tratados con CFF vo 2 mg/k/
dia > de 8 s.con o sin PBR. Histologia: Esclerosis Focal y segmentaria
(EFS), Esclerosis Focal y Global (EFG), Cambios Minimos (CM) y
Glomerulonefritis proliferativa mesangial (GNPM). Criterios de
exclusion: Nefropatia Membranosa, falta de datos para seguimiento
RESULTADOS: De 87 ptes con SNCR, incluimos 68, edad X: 5,7
anos (r:la-18a), sexo M/F 46/22, Clearence de Creatinina (CICr)
X: 112 ml/min/1,73 (r:50 a 248). Se realizo PBR en 60 ptes 45/60
(75 %) EFS o EFG, 9/60 (15%) CM,6/60 (10%) GNPM. En cuanto
al tipo de CR, 46/68 (67%) eran CRI 'y 22/68 (32%) CRP. Luego de
una mediana de Tto de 16 s (r:8 a 24) con CFF, 37/68 (54%) remi-

tieron (total 32 y parcial 5) y 31/68 (46%) no remitieron (CFFR).
A 27/31 ptes CFFR se indico CCPCFF, 16/27 (59%) respondieron.
Obtuvimos una respuesta total a CFF y CCPCFF en 53/68 (78%)
de todos los SNCR .La tasa de respuesta fue de 71% (33/46) en
los CRI'y de 90% (20/22) en los CRP y del total un 71,4 % fueron
Esclerosis Focal. Luego de un tiempo de seguimiento X 8 afos (r:
4,3 ma25a)51/65 (78%) tenian CICr > 90 ml/min/1,73,7/65(1 1 %)
entre 90-30 y 7/65(11%), <30 y 2 transplantados. El 63 % de los
ptes estaba sin proteinuria, el 17% con proteinuria significativa y
el 20 % en rango nefrotico.

CONCLUSIONES: En nuestra cohorte de pacientes se logré una
alta tasa de respuesta a la ciclofosfamida, la cual se incrementé
ante un nuevo desafio con corticoides, por lo cual sugerimos su
uso como Ira opcion en el SNCR.

RPD 57 « A PROPOSITO DE TRES CASOS,
ESCLEROSIS PERITONEAL EN DIALISIS
PERITONEAL. FALLA DE ULTRAFILTRADO
DE PACIENTES EN EDAD PEDIATRICA

Barbagelata E.'; Piantanida }J.%; Wainberg E.%;

De Matteo E.% Vallejos G.*
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ' 2345
<barbagelataeliana@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: La dialisis peritoneal (DP) es una modalidad
dialitica utilizada frecuentemente en pacientes pediatricos con
enfermedad renal cronica terminal. La esclerosis peritoneal (EP) es
una complicacion grave de la DP con la consecuente perdida de la
capacidad de ultrafiltracion. Objetivo: identificar precozmente a los
pacientes en riesgo de padecer EPy evaluar medidas de prevencion.
PRESENTACION DE CASOS: Paciente B.V.ingresa a los 8 meses
de vida a DPA, IRCT secundario a uropatia, peso 8 kg diuresis
residual 500 ml, UF 200 ml, TEP alto transporte, Intercurrencias:
1) peritonitis sin rescate de germen, TTO ATB intraperitoneal, 2) 4
meses después, dificultad en la dindmica de DP se recambia canula
por laparoscopia observandose bridas intraabdominales, TTO
enalapril, corticoide. 3) luego de 6 meses, peritonitis por candida,
asociada a dermatitis en la pielostomia, TTO ATB, se extrae catéter,
pasa a hemodialisis HMD. 4) insercion canula de DP se constata
hemoperitoneo, alteracion de la dinamica DP, por laparoscopia se
observa catéter e intestino encapsulado, Biopsia peritoneal (11
meses de DP): escasas cel. Mesoteliales areas de fibrois. Paciente G.
S. edad 20 meses, en IRCT secundaria a Sme nefrético congénito;
peso 9 Kg,anuria, TEP Alto transporte, realiza DPA con UF 500 ml,
buena tolerancia. Un afio después, comienza con anemia, aumento
de requerimiento de EPO, hipoalbuminemia, vomitos, descenso de
peso, disminucion de UF, pasa a HMD, se realiza biopsia de peritoneo
(I5 meses DPA) adelgazamiento de capa de células mesoteliales,
abundante areas de fibrosis), como antecedente, realizo DPI, peri-
tonitis staf epid, alteracion de UF, hemodidlisis. Paciente P). ingresa
a DPI con diagnostico de IRA secundario a SUH D+, antecedente
peritonitis, suspende DPI cambia a HMD, 4 meses después pasa
DPCA, peso 10 Kg diuresis residual 200 ml, UF escaso 200 ml
TEP promedio alto, biopsia de peritoneo (inicio de DPA): proceso
inflamatorio, cél. mesoteliales sin alteraciones, fibrosis leve.
CONCLUSIONES: Los tres casos presentados muestran diferentes
grados de fibrosis peritoneal hasta la EPE aun a corto tiempo de
iniciada la DP, los pacientes que realizaron DPI anteriormente
pueden ingresar a DPC con leve fibrosis peritoneal, la falla de UF
se observa en estadios tempranos de fibrosis peritoneal.
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RPD 58 « RESPUESTA AL TRATAMIENTO
CON CORTICOIDES EN PACIENTES CON
NEFRITIS DE SCHONLEIN HENOCH

Becchio }.'; Isern E.%; Pellegrini M.%; Massé D.%; Vazquez L.°
SERVICIO DE PEDIATRIA, SECCION NEFROLOGIA, HOSPITAL POSADAS! 2345

<jor875_si@hotmail.com>

INTRODUCCION: La Parpura de Shonlein Henoch (PSH)es la vas-
culitis sistémica mas comun en nifos, el compromiso renal ocurre
en 30-60%, siendo leve en la mayoria de los casos, progresando a
fallo renal terminal 3%, superando 38% en nefritis severa.
Objetivo: evaluar respuesta al tratamiento con corticoides en
pacientes con nefritis por PSH (NPSH) moderada a severa segln
el protocolo propuesto por NIAUDET y col.en 1998.
MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo descriptivo. Po-
blacion 17 pacientes con NPSH severa de un total de 10l con
nefritis (1976-2011). Se realizo PBR a los que presentaban pro-
teinuria persistente > 30mg/kg/d. Criterios de inclusion: Pacientes
con sindrome nefrético (SN) o proteinuria > a 50 mg/kg/dia, y/o
PBR con proliferacion endo y extracapilar con semilunas >50 %
de los glomérulos. Criterio de exclusion:falta de seguimiento. Pro-
tocolo de tratamiento: tres pulsos de metilprednisolona Igr/1,73
m? EV, dias alternos, luego prednisona VO 30 mg/m?/d por | mes,
30 mg/m? dias alternos por 2 meses y 15 mg/m? por 2 semanas.
Se administro Ciclofosfamida 2 mg/kg/d por 2 meses, a los que
no respondieron. Remision Total: proteinuria <5 mg/kg/d, Tension
Arterial (TA) normal y Clearence de Creatinina (CLCr) normal ;
remision parcial: proteinuria <50 mg/kg/d) con CICr normal ,no
remision proteinuria >50 mg/kg/d con o sin disminucion de CICr.
RESULTADOS: de 101 pacientes con NPSH, 17 (17%) cumplian
con los criterios de inclusion (8 M/9 F),edad X 8a (r 3,82 14 a)
,proteinuria pretratamiento X | I3 mg/k/d(r25 -475),4/17con SN,
6 macrohematuria,2 HTA, CICr X 149 ml/min/1,73 (r:23-197) .De
16 PBR, 7/16 (44 %) clase llla. Luego de X 4,6 meses(r 7d a 8,6
m) post tratamiento el X de proteinuria bajo a 9 mg/k/d(r 0 a 63);
16/17 (94%) de los pacientes remitieron, 12/17 (71%) totalmente;
4/17 (23%) parcialmente y no remitieron 1/17 (6%). Luego de un
seguimiento X 39 meses (r 7 a | 17m) todos los pacientes se en-
contraban normotensos, Cl Cr normal (media 142 ml/min/1,73)
y |15/17 sin proteinuria, con un X 3,7 mg/kg/d (r 0-19 mg/k/dia).
CONCLUSION:Este tratamiento fue efectivo en nuestra poblacion
con alta tasa de remision, ninguno de ellos quedo con caida de CICr
ni proteinuria nefrotica o SN.

RPD 59 « RESPUESTA A LA
METILPREDNISOLONA ENDOVENOSA
EN NINOS CON SiINDROME NEFROTICO
CORTICORRESISTENTE

Toledo L.'; Martin S.%; Balestracci A.% Alvarado C.* Gogor-

za C.5; Careaga M. Corti S.”; Wainsztein R.%
HOSPITAL ELIZALDE'2345¢7¢
<maetoledo77@hotmail.com>

INTRODUCCION: El tratamiento inicial del sindrome nefrético
(SN) se basa en la administracion de meprednisona via oral durante
45 dias en forma continua y 45 dias en forma alterna. Se define
corticorresistencia a la falta de respuesta luego de finalizado el
tratamiento continuo. Ha sido postulado que la administracion de
metilprednisolona endovenosa (MPlv) podria modificar la respuesta
al tratamiento esteroideo.

OBJETIVO: Evaluar la respuesta al tratamiento con MPlv en nifios
con SN corticorresistente.

PACIENTES Y METODOS: Estudio retrospectivo. Criterios de
inclusion: nifos con SN corticorresistente (proteinuria > 50 mg/
kg/dia + albimina <2,5 g/dl luego de 45 dias meprednisona oral
a 2 mg/kg/dia) que recibieron MPIv. Se consigné edad de los pa-
cientes, efectos adversos, proteinuria pre y post MPly, respuesta
a MPly, tratamiento posterior y al momento del ultimo control:
proteinuria, albiimina sérica y funcion renal. Los datos se expresan
como mediana e intervalo.

RESULTADOS: Se incluyeron 7 pacientes (5 nifas), edad al debut 5,3
(1,1-8,7) afos. Proteinuria inicial en 5 pacientes 206 mg/kg/dia (61-
417), 2 pacientes indice proteinuria/creatininuria de 2,1 y 6. Todos
recibieron 3 dosis de MPlv dia por medio a |15 mg/kg/dosis. No se
registraron efectos adversos durante su administracion. Respuesta
a MPiv: 1) | paciente negativizo la proteinuria pero solo se mantuvo
45 dias en remision, 2) 6 pacientes persistieron con proteinuria
masiva: 230,5 mg/kg/dia (102-488) en 4 casos y en 2 indice pro-
teinuria/creatininuria de 3 y 4,7.Todos persistieron con albimina
< 2,5 mg/dl, excepto el paciente que negativizé la proteinuria (2,9
mg/dl). Todos recibieron antiproteindricos (enalapril 0,38 + 0,08
mg/kg/dia asociado en 5 casos a losartan 0,96 *+ 0,32 m/kg/dia) y
ciclofosfamida. Biopsia: glomeruloesclerosis focal y segmentaria en
todos los casos, en dos con predominio de IgM. Luego de 2 (1,35-3)
afios de seguimiento 5 pacientes se encuentran en remision y 2
que persisten con SN se encuentran recibiendo acido micofendlico.
Todos presentan filtrado glomerular > 90 ml/min/1,73 m2.
CONCLUSION: La administracién de MPlv resulté ineficaz para
modificar la corticorresistencia en nifios con SN.Un solo paciente
remitié pero transitoriamente. En todos los casos fueron necesarias
drogas de segunda linea asociadas a antiproteinUricos para inducir la
remision. Estudios con mayor niimero de pacientes seran necesarios
para confirmar nuestros hallazgos.

RPD 63 - SINDROME NEFROTICO
CORTICORRESISTENTE:

USO DE LA CICLOFOSFAMIDA

Exeni R.'; Laso M.%; Pérez Y Gutiérrez G.%; Exeni C.% Alva-
rez K.5; Viard M.% Ciancaglini C.”; Nava V.5

Gomez Pizarro F.°
HOSPITAL DE NINOS DE SAN JUSTO! 23456789
<rexeni@pccp.com.ar>

INTRODUCCION: Dentro del grupo de nifios con Sindrome
Nefrotico Primario ( SNP) , hay un porcentaje cercano al 20%
que son corticorresistentes iniciales(CRI). Presentamos nuestra
experiencia con pacientes CRI seguidos en el Departamento de
Nefrologia entre los afios 1973 y 2010.

OBJETIVOS: Describir la respuesta al tratamiento con Ciclofos-
famida (CF) en pacientes con SNP, CRI atendidos en el Departa-
mento de Nefrologia del Hospital Municipal del Nifio de San Justo
entre los afios 1973 y 2010.

POBLACION: Nifios entre | a 14 afios de edad con diagndstico
de SNP, corticorresistentes iniciales.

MATERIALY METODOS: Estudio retrospectivo y descriptivo. Se
revisaron 74 historias clinicas de pacientes CRI (18%) de un total
de 411 pacientes con SNP. Se definié corticorresistencia inicial a
la ausencia de remision de la proteinuria luego de un tratamiento
con meprednisona a 2mg/kg/dia en dias continuos durante 4 a
6 semanas seguido por tratamiento discontinuo a |,5mg/kg/dia
por igual periodo de tiempo y/o 3 pulsos de Metilprednisolona a
I 5mg/kg/dosis. Se realizaron 34 biopsias cuyos resultados fueron: 6
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lesiones minimas (LM), 2| Esclerosis Segmentaria y Focal (ESF) y 7
Proliferativa Mesangial (PM).Todos se trataron con Ciclofosfamida
como primera opcion a 2mg/kg/dia por un tiempo entre 8 y 12
semanas, no superando los 180 mg/kg/vida.

RESULTADOS: La respuesta al tratamiento con Ciclofosfamida fue:
38 pacientes (55%) remitieron(CFS) y 30 (45%) fueron resistentes
(CFR). Evolucion: grupo CFS: 28 se encuentran en remision; 6 en
recaida, | fallecido y 3 abandonaron el tratamiento; grupo CFR: 14
en insuficiencia renal crénica, 9 trasplantados, 3 fallecidos y 4 en
remision. No se detectd ninglin efecto adverso grave.
CONCLUSIONES: En nuestra experiencia los pacientes corticor-
resistentes iniciales representan un 18% de los casos de Sindrome
Nefrotico Primario. La Ciclofosfamida es una buena opcion tera-
péutica con remision de la proteinuria en el 55% de los pacientes
y sin efectos adversos graves.

RPD 65 ¢« SINDROME NEFROTICO POR
DEPOSITOS DE IGM. A PROPOSITO
DE 6 CASOS

Careaga C.'; Gogorza M.%; Corti S.%; Alvarado C.% Martin

S.5; Balestracci A.% Toledo I.7; Cao G.%; Wainsztein R.°
HOSPITAL DR. PEDRO DE ELIZALDE! 23456787
<cmcareaga@hotmail.com>

INTRODUCCION:La nefropatia por IgM (NIgM) es una causa infre-
cuente de sindrome nefrético (SN) en la infancia. Debe sospecharse
en presencia de corticorresistencia o corticodependencia asi como
de microhematuria persistente, hipertension arterial o disminucion
del filtrado glomerular. Se manifiesta como SN clasico, proteinuria,
proteinuria-hematuria o microhematuria aislada.Algunos pacientes
responden al tratamiento con otros inmunosupresores, principal-
mente la ciclofosfamida, asociado a corticoides e inhibidores de
la enzima convertidora de angiotensina y/o bloqueantes de los
receptores. La patogénesis de la NIgM, no es clara, se postulan tanto
anormalidades en la funcion de los linfocitos T,como alteraciones en
la depuracion de los inmunocomplejos por las células mesangiales.
OBJETIVO: Describir 6 pacientes con NigM.

DESCRIPCION DE CASOS: Presentamos 6 pacientes con NigM
con caracteristicas clinicas particulares tales como hipertension
arterial, microhematuria, caida del filtrado glomerular y sindrome de
Fanconi. Cinco fueron corticoresistentes y uno recaedor frecuente.
En el Ultimo control 4 se encontraban en remision y 2 con caida
de filtrado glomerular.

CONCLUSION: Nuestros pacientes presentaron hallazgos
inusuales para un SN a cambios minimos. Cinco de ellos fueron
corticorresistentes y en todos se debi6 realizar puncién biopsia
renal para implementar tratamiento con drogas inmunosupresoras
de segunda linea.

El diagnostico de NIgM se realiza a través de la inmunofluores-
cencia, ya que la microscopia optica puede demostrar cambios
glomerulares semejantes a la enfermedad por cambios minimos,
hipercelularidad mesangial o esclerosis focal y segmentaria. En la
inmunofluorescencia los depdsitos de IgM adquieren un patrén
granular y mesangial, global, o segmentario y difuso. En general la
IgM no coexiste con otras inmunoglobulinas, pero de hacerlo esta
debe ser la prevalente.

Debe recordarse a la NIgM como causa infrecuente de SN en
pediatria, especialmente en aquellos pacientes con caracteristicas
clinicas particulares y/o corticorresistencia.

PO 66 « SINDROME UREMICO HEMOLITICO
(SUH): RELACION ENTRE GRADO DE
COMPROMISO RENAL Y REQUERIMIENTO
TRANSFUSIONAL

Lombardi L.'; Bresso P.2; Cobeias C.}; Rahman R.% Spiz-

zirri A.5; Suarez A.% Ruscasso ).”; Amoreo 0O.% Zalba ).°
HOSPITAL NINOS LA PLATA! 23456785
<lombardilau@hotmail.com>

INTRODUCCION: La anemia hemolitica en el SUH es el resultado
del dafo mecanico que sufren los globulos rojos al pasar a través
de la microvasculatura renal con microangiopatia trombotica. Pese
a que la gravedad de la enfermedad no esta determinada por la
intensidad de la anemia, intentamos establecer la correlacion entre
severidad del fallo renal y el requerimiento de transfusiones de
globulos rojos sedimentados (TGRS)

OBJETIVOS:Analizar la relacion entre grado de compromiso renal
y severidad de la anemia medida por el requerimiento transfusional
MATERIALES Y METODOS: Analizamos retrospectivamente pa-
cientes con SUH atendidos entre enero de 2007 y diciembre de
201 1. De acuerdo al niumero (n°) de dias de dilisis los pacientes
fueron divididos en: grupo | (sin didlisis), grupo Il (1-10 dias) y
grupo lll (>11dias). Se evalud el n° de TGRS requerido durante
la internacion.

RESULTADOS: Se analizaron 146 pacientes. La edad al ingreso fue
de x:3,26 afos (0,5-13). Ochenta y tres (56,8%) fueron mujeres. Se
requirieron un total de 227 TGRS en los 146 pacientes (1,55TGRS/
paciente), divididos de la siguiente forma: grupo | 85 TGRS en 76
pacientes (I,| TGRS/paciente); grupo Il 48 TGRS en 30 pacientes
(1,6 TGRS/paciente); grupo Il 94 TGRS en 40 pacientes (2,3%
TGRS/paciente). Comparamos el requerimiento transfusional del
grupo | (85/76) vs.grupo Il (48/30), del grupo 11 (48/30) vs.grupo llI
(94/40) y grupo | (85/76) vs. grupo Il (94/40), siendo la diferencia
significativa solamente para esta ultima (P: 0,2; P: 0,19 y P <0,005,
respectivamente).

CONCLUSION: Los resultados de nuestro analisis retrospectivo
demuestran que el grupo que mayor nimero de TGRS requirid
fue el que presento severo compromiso renal (I | o mas dias de
didlisis). No hubo diferencia estadisticamente significativa entre los
grupos sin didlisis y el que requirié entre | y 10 dias de dialisis asi
como tampoco comparando los 2 grupos que requirieron dialisis.

RPD 67 - APARENTE EXCESO DE
MINERALOCORTICOIDES. REPORTE
DE UN CASO

Blazquez ).'; Alonso G.%; Raddavero C.}; Ghezzi L.*
HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES' 23+
<juliana.blazquez@hospitalitaliano.org.ar>

INTRODUCCION: El aparente exceso de mineralocorticoides es

un sindrome caracterizado por presentar hipertension, alcalosis

metabolica hipokalémica e inhibicion del eje renina-angiotensina-

aldosterona.

Puede ser adquirido o congénito. Ambos debidos al defecto de la

enzima | | ahidroxiesteroide deshidrogenasa tipo 2 la cual convierte

el cortisol en su metabolito inactivo la cortisona, generando un

aumento de la exposicion del cortisol al receptor de mineralo-

corticoides renal.

OBJETIVO

|. Reconocer en forma precoz esta patologia poco frecuente.

2. Pensar en esta causa ante un paciente con hipertension y alcalosis
hipokalémica.
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CASO CLINICO: Paciente de 10 meses de edad, sexo masculino
que es derivado a nuestro hospital por presentar retraso del cre-
cimiento y de pautas madurativas, polidipsia, hipotonia y alcalosis
metabdlica hipokalémica.

Antecedentes personales: RNPT (36 semanas), RCIU, placenta en-
vejecida. Internado en neonatologia por dificultad respiratoria con
requerimientos de oxigeno durante 5 dias.Durante la internacion,
ademas se detecta hipertension arterial.

Se solicita ecografia renal que informa riflones con ecoestructura
heterogénea, acentuada hiperecogenicidad medular y grosor corti-
cal conservado compatible con nefrocalcinosis bilateral.

En la valoracion cardiologica se detecta hipertrofia de ventriculo
izquierdo.

Dosaje de renina y aldosterona disminuidos. Cortisol plasmatico
normal.

Ante la sospecha de un Aparente exceso de mineralocorticoides
se decide comenzar tratamiento con dexametasona |,5 m/kg/dia.
El paciente continué con seguimiento ambulatorio con escasa
progresion pondoestatural, mejoria de los registros de tension
arterial y de los valores de laboratorio.

Tanto los padres como el paciente realizaron el examen genético
para confirmar el diagndstico el cual informé la presencia de una
mutacion heterocigota en el gen HSD | 1B2 en todos los integrantes
de la familia.

CONCLUSION:El aparente exceso de mineralocorticoides es una
patologia muy poco frecuente que debe pensarse en pacientes que
presenten hipertension arterial y alcalosis metabolica hipokalémica
acompanada de retraso del crecimiento.

Es importante su diagndstico y tratamiento precoz para evitar que
el paciente llegue a la insuficiencia renal cronica terminal.

PO 68 » RIESGO DE ENFERMEDAD RENAL E
HIPERTENSION ARTERIAL (HTA) EN NINOS
DE BAJO PESO AL NACER (BPN)

Steinbrun S.'; Ludman A.%; Pompozzi L.%; Briones L.*
HTAL GARRAHAN' 234

<vinivinci@hotmail.com>

INTRODUCCION:EI BPN afecta el desarrollo renal, con registros
de HTA, disminucion del volumen renal (VR) y alteracion en la
funcion renal (FR) desde la nifez.

OBJETIVO: Evaluar injuria renal e HTA en nifios nacidos con menos
de 1500g (NBPN).

MATERIAL Y METODOS: Estudio observacional, transversal de
prevalencia (recoleccion datos prospectiva). NBPN y grupo control
(GC) (RNT/PAEG) entre 5 y 10 afos. Se analizo: peso (p), talla
(t), IMC, superficie corporal (SC), TA consultorio, ecografia renal.
Laboratorio: orina completa (OC), indice de proteinuria/creatin-
inuria (I P/C), creatinina (Cr) y urea (U) plasmaticas. Calculo de
filtrado glomerular (FG) por Schwartz. Presurometria ambulatoria
(MAPA) so6lo en GBPN.

RESULTADOS: Se incluyeron 76 NBPN y 72 RNT/ PAEG. Antro-
pometria: Similar en ambos grupos. TA consultorio: Diferencias
significativas en TA sistolica (TAS) y diastolica (TAD) entre GBPN
y GC (p<0,00001y p<0,00001 respectivamente). Prehipertension
(PREHTA) en GBPN 25% e hipertension (HTA) 9,21%.Asociacion
significativa entre ser BPN y presentar PREHTA e HTA (p<0,0001y
p=0,008).FR:niveles Cry U mayores en GBPN que en GC (p< 0,01
y p<0,0004). El FG mayor en los NBPN (p<0,038), sin asociacion

entre BPN e hiperfiltracion (p=0,98). Un NBPN con FG 68,8 ml/
min/1.73m? (p=0,51). Todos presentaron OC normal e | P/C sin
diferencias significativas (p=0,17).VR:Aumento de la ecogenicidad
renal en dos NBPN (3%). Los VR derecho (VRD) y total (VRT)
fueron menores en GBPN (p=0,05 y p= 0,05). NBPN: la relacion
VR/taumentada en 21/74 (28,37%) yVR/SC en 32/74(43%). GC:Au-
mento de la relacion VR/t yVR/SC en 25/72(34%) y en 42/72(58%)
respectivamente. Sin asociacion entre BPN y disminucion del
VR/t y VR/SC (p=0.40 y p=0,068). MAPA: n=73. Alteraciones hal-
ladas 34,25% (25/73): PREHTA en 16,44% (12/73) e HTA 17,81%
(13/73). Asociacion entre IMC aumentado e HTA (p=0,004) y no
entre PREHTA-IMC (p=0,73). Ritmo circadiano (RC) alterado
28,77%(21/73).Asociacion entre RC alterado e IMC (p=0,006).
CONCLUSION: Ser BPN se asocia con HTA. EIVRT es menor en
NBPN que en RNT/PAEG pero ajustado a su t o SC no hay difer-
encias. Los NBPN presentan niveles de Cr, U y FG mayores que
los RNT/PAEG. La frecuencia de alteraciones halladas en el MAPA
es superior a la descripta en la poblacién normal.

PO 69 - DETECCION DE FACTORES DE RIES-
GO PARA ENFERMEDAD CARDIOVASCULAR
(CV) EN PACIENTES CON ENFERMEDAD
RENAL CRONICA (ERC)

Garcia Chervo L.'; Napoli N.%; Bravo M.%; Briones L.*; Adragna
M.

HOSPITAL GARRAHAN' 2345
<lagchervo@gmail.com>

INTRODUCCION:La enfermedad CV es causa de morbi-mortali-
dad en pacientes (p.) con ERC.A los factores de riesgo tradicionales
se suman anemia, sobrecarga hidrica, hiperparatiroidismo secunda-
rio, hiperhomocistinemia, inflamacion crénica y stress oxidativo.
Las anormalidades ventriculares como la hipertrofia y disfuncion
ventricular izquierda (V) y las vasculares: rigidez arterial, engrosa-
miento medio intimal carotideo (GMI) y calcificaciones coronarias
son marcadores tempranos de miocardiopatia y aterosclerosis.
OBJETIVOS: Evaluar el compromiso cardiovascular y sus potenciales
factores de riesgo.

MATERIAL Y METODO: Observacional, descriptivo, prospectivo
y transversal.

Pacientes (p) con ERC con Cl.de creatinina <60ml/min/1,73m? con
y sin dialisis. Se realizé ecocardiograma y ecografia doppler color
vasos del cuello (GMI), datos antropométricos, laboratorio y TA.
RESULTADOS: En 62 p. se realizaron 52 ecocardiogramas y 44
ecodoppler color. 38 p. completaron ambos. Todos: laboratorio,
TA y antropometria. 52 % varones, mediana edad: 12,53 afos (r
1,33-17,08) y peso 27,75 Kg (r 6,8-74). Causas de ERC: 56% mal-
formaciones estructurales, 24% glomerulares.Tiempo medio ERC:
83,16 meses (DS £6,79) y 78 % (45 p.) realizaban dialisis: mediana
19 meses (r: 1-127)

GMI aumentado:86 % (38 p.) intima irregular:3 p.Peso de la masa de
Vlaumentado:40 % (21 p). Disfuncion diastolica (DD):36 % (19 p.)
Calcificaciones: 4 p.:2 p.adrticas ,| p.mitral y |p.subendocardicas.
[P-] y CaxP se asociaron con aumento de la masa ventricular (p
0,02- RR 2,3- IC 1,07-5) y (p 0,03-RR 2,4 IC 1,05-5,7 respectiva-
mente). Hiperfosfatemia se asocié con aumento del GMI (p 0,04 RR
1,27 1C 1,04-1,57). Aumento masa VI y dialisis asociados con DD
(p 0,05-RR 1,91'IC 1-3,6) y (p 0,03-RR 1,36 IC 1,05-1,74). Hb baja
y remodelamiento VI (p 0,03- RR1.5 IC 1,05-2,15).Tiempo ERC y
GMI aumentado (p 0,04) y tiempo en dialisis (TD) y calcificaciones



Arch Latin Nefr Ped 2012;12(1):21-46

[4]

(p 0,006), PTH elevada (p 0,05), DD e HTA (p 0,04). PTH elevada
asociada a GMI aumentado (p 0,02).

CONCLUSIONES:Alteraciones fosfocalcicas se asociaron a elevada
masaVly GMI aumentado. GMI a mayor tiempo de ERC.TD se cor-
relaciond con DD, PTH elevada, calcificaciones e HTA no con edad
cronoldgica. Nefropediatra debe detectar precozmente a los p.con
ERC,acortar TD (trasplante renal) y revalorar manejo fosfocalcico.

RPD 70 « A PROPOSITO DE UN CASO DE
SINDROME NEFROTICO A CAMBIOS
MIiNIMOS EN UN PACIENTE DE 4 MESES

Quijada N.'; Juncos C.%; De La Prida P.}; Becco M. Pacheco
C 5

HOSPITAL INFANTIL CORDOBA' 2345
<naquija@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: El sindrome nefrético (SN) es una de las pa-
tologias nefrologicas mas frecuente en pediatria y se caracteriza
por edema, oliguria, proteinuria, hipoalbuminemia e hipercoles-
terolemia. Puede ser 1° o 2° y puede estar causado por diversas
lesiones histologicas.

El SN en el menor de | afo forma parte de un heterogéneo grupo
de alteraciones de distinta etiologia, evolucion, clinica y prondstico.
Se clasifica en SN congénito (SNC) si la aparicion es en los primeros
3 meses y SN Infantil entre los 3 y 12 meses de vida.

El tipo finlandés es el mas conocido de los SNC. Otra entidad aso-
ciada a SN en menores de | afio es la esclerosis mesangial difusa.
Menos frecuentes se registran en la literatura las otras causas de
SN, la enfermedad por cambios minimos, GNFS y GNM.
OBJETIVOS:Presentar un nifio de 4 meses con SN por enfermedad
a cambios minimos, de baja incidencia, teniendo en cuenta la edad
del paciente.

CASO CLINICO: Nifio de 4 meses producto de un 3° embarazo
normal RNPT/AEG. Ingresa por BQL (VRS+) y NAC, evoluciona a
Shock séptico con fallo renal moderado, requiere ARM 6 dias y ATB.
En UTI presenta edema generalizado, con aumento de peso, diuresis
conservada con Furosemida e hipoalbuminemia (2,2) y proteinuria
en muestra aislada (4+). Se amplian estudios: Proteinuria 3,35g/L
— Creatininuria 5.23 mg/dl (Coc Up/Uc= 64.05), perfil lipidico
(ColT 291 TGC 536 HDL 61 LDL 124), C3 C4 normal, serologia
(-). Eco:rifiones con parénquima hiperecogénico y atenuacion de la
relacion corticomedular. Biopsia Renal compatible con enfermedad
glomerular minima.

DISCUSION: EI SN en menores de | afio es excepcional. El
trastorno es heterogéneo, se debe a entidades de caracteristicas
histopatologicas distintas, con respuesta a tratamiento, evolucion,
y mortalidad diferentes.

Los nifios cuyo SN se expresa antes del 4° mes tienen mal pronos-
tico, morfoldgicamente sus lesiones se relacionan con esclerosis
mesangial difusa o el tipo finlandés y fallecen precozmente. Los
menores de | afio con GNFS o cambios minimos -nuestro caso-,se
comportan como los de edades posteriores. Esta Ultima representa
la forma histologica mas frecuente, se presenta entre los 2 y 6 afos,
siendo rara en menores de | ano, mas del 90% son corticosensible
de lo cual depende el pronéstico.

RPD 71 - EPIDEMIOLOGIA DE BIOPSIAS
RENALES EN HOSPITAL PUBLICO MATERNO
INFANTIL DE SALTA PERIODO 2008-201 |

Flores A.'; Salim R.%; Maita H.3; Gilabert T.% Saurit M.5;

Burgos V.5 Ramirez A’
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA! 235¢7; RENNIUS SA*
<teresitaflores@arnet.com.ar>

OBJETIVO: Demostrar la incidencia y distribucion segiin edades de
las patologias diagnosticadas a través de biopsia renal en el servicio
de nefrologia pediatrica desde 2008 a 201 |.

MATERIAL Y METODO: Se evaluaron los informes de pacientes
a los que se les realizé puncion biopsia renal, evaluadas por mi-
croscopia optica e inmunofluorescencia (MO e IF) segun criterios
. Se utilizaron graficos estadisticos mediante diagrama de barras
estableciendo periodos de 4 afos (desde los 0 hasta los 17 afos)
y diagrama de sectores.

RESULTADOS: En un total de 34 biopsias renales realizadas en-
contramos los siguientes resultados: Glomerulonefritis lupica n=9
(clase Il n=1 (11%),clase Il B:n=3 (33%), clase IV n= 4 (44%), clase
V n= | (I11%); esclerosis focal y segmentaria n= 2; hipercelularidad
mesangial n=9; nefropatia por Clq n=I; GMN proliferativa endo-
capilar n= 2y extracapilar n=2; GMN membrano proliferativa n=3;
GMN a cambios minimos n=2; nefropatia por IGA n=2,GMN 2°a
purpura anafilactoide (Clase I)n= | y necrosis tubular nefrotoxica.
CONCLUSION: En nuestro servicio la patologia mas frecuente-
mente diagnosticada mediante biopsia renal a pacientes de 0 a 8
anos fue Hipercelularidad mesangial y de 8 a |6 afios la GMN Lupica,
siendo casi la mitad de esta poblacion GNL tipo IV.

RPD 72 « A PROPOSITO DE UN CASO DE
MIELINOLISIS PONTINA Y EXTRAPONTINA
EN UNA NINA DE || ANOS DE EDAD

CON SINDROME NEFROTICO

Quijada N.'; Juncos C.%; De La Prida P.’; Becco M.* Pacheco C.°
HOSPITAL INFANTIL CORDOBA' 2245
<naquija@yahoo.com.ar>

INTRODUCCION: La mielinolisis pontina central (MPC) es una
condicion caracterizada por un dafo neuroldgico causado por la
destruccion de las vainas de mielina en el centro de la protuberancia;
se pueden encontrar lesiones similares en otras regiones.

Existe una asociacion clinica de MPC con estados de hiponatremia
y su rapida correccion. Su etiologia es desconocida, se observa en
pacientes con enfermedades cronicas acompanadas de desnutricion
o desequilibrios hidroelectroliticos.

OBJETIVOPresentar una nina de || afnos con SN e hiponatremia,
en quien se diagnosticé una MPC.

CASO CLINICO: Nifia de 11 afios con SN en tratamiento con
corticoides, ingresa por vomitos incoercibles y DSH LBT: pH 7,49;
CO2 24,6;HCO3 18,5;Na 99,8;K 2,67, se corrige hipopotasemia,
se indica hidratacion con Na a 6mEg/kg/dia. Control (1 Ihs) Na 103
y K 3,5, continta con CINa a 6 mEqg/kg/dia. Control (22hs) Na 122,
se indica plan con CINa 4mEq/Kg/dia. Control (48hs): Na 125, se
indica alta hospitalaria. A los 4 dias comienza con ataxia, disartria,
temblor e hipertonia y espasticidad.Al EF: Hipertonia generalizada,
hiperreflexia, abasia.Vigil conectada. Se realiza LBT compatible con
SN, PL y TAC normal. RMN compatible con mielinolisis pontina y
extrapontina.

La paciente permanecié internada por 20 dias con favorable evolu-
cion clinica, a los 4 meses se repite RMN que no muestra secuelas.
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DISCUSION: La MPC es una patologia infrecuente; existen pocos
casos publicados en nifos.

La protuberancia tiene una susceptibilidad especial a cambios
metabodlicos agudos, a la rapida correccion de la hiponatremia e
hiperosmolaridad.

Las manifestaciones neurolégicas reflejan dafo en las diferentes
vias anatémicas, con cuadriparesia espastica y paralisis pseudob-
ulbar (disartria). Las vias sensitivas y la conciencia no se afectan
(sindrome de desaferentacion). La evolucion es fatal en el plazo de
2 a 3 semanas,aunque algunas veces,como en este caso, se observa
remision del cuadro clinico.

El diagnostico definitivo es anatomopatologico; sin embargo,
mediante TAC de alta resolucion y RMN se puede realizar este
diagnostico en pacientes con manifestaciones clinicas compatibles.
La MPC es una emergencia que requiere hospitalizacion, No existe
un tratamiento especifico de la enfermedad, solo de soporte. La
prevencion es fundamental, la reposicion del sodio se debe llevar
a cabo con cautela.

RPD 73 « TRANSICION DE PACIENTES CON
INSUFICIENCIA RENAL CRONICA DE
CUIDADOS PEDIATRICOS A ADULTOS.
GRUPO DE TRABAJO DE NEFROLOGIA
PEDIATRICA SAN FILIAL SALTA

Flores A.'; Salim R.%; Saurit M.}; Maita H.% Burgos V.5; Ram-

irez A.°
HOSPITAL PUBLICO MATERNO INFANTIL DE SALTA! 23+45¢
<teresitaflores@arnet.com.ar>

INTRODUCCION: La etapa de transicién de pacientes de cuidados
pediatricos a adultos constituye un desafio con el cual los nefrélogos
infantiles y de adultos se enfrentan. Esta realidad convoco6 al Grupo
deTrabajo de Nefrologia Pediatrica de la SAN a realizar este estudio.
OBJETIVO: Evaluar los pacientes en edad de transicion para
identificar fortalezas y debilidades de este proceso en un Centro
Nefroldgico de Salta.

MATERIAL Y METODO: Se incluyeron 12 pacientes en edad de
transicion(14 a 24 afos) con diagnostico de IRC en terapia susti-
tutiva renal tratados en los Ultimos 5 afios en el centro Rennius
SA. Estudio retrospectivo, cualitativo y cuantitativo.
RESULTADOS: Las etiologias de IRC fueron: Uropatia n=1 GEFyS=1
Poliquistosis renal n=2 GNRE n= 2, LES n=2,Vasculitis n=2,SUH n=
| Edad de inicio de terapia sustitutiva renal: entre los 5y |5 afos.
Edad de transicion:entre los 16 a 18 afos. Pacientes transplantados:
4, contintian en DP: 6, dos en HD.Al evaluar mediante observacion
participativa a este grupo se detectaron: A. Fortalezas|)Nifos y
padres con contacto previo con los especialistas de adultos, ya
que son parte activa del equipo de trabajo.2)Técnicos de dialisis
del grupo con entrenamiento en manejo pediatrico y adulto.3)
Reuniéon semanal con Equipo multidisciplinario con participacion
de ambas especialidades interiorizadas con las evoluciones de los
pacientes. Debilidades 1) Falta de competencias del paciente para
el autocuidado. 2) Baja adherencia al tratamiento sustitutivo em-
pleado 3) Dificil manejo del paciente en etapa de crisis, con entorno
social débil. 4) Cansancio de padre y paciente , debido al aumento
de sobrevida en IRC.5) Diferente manejo del nifo-padre-pediatra
versus adolescente-padre-clinico hasta lograr la relacion médico
—paciente. Discusion A pesar de que las fortalezas son importantes
en la etapa de la transicion, encontramos que algunas debilidades
generaron el momento oportuno para iniciarla. Los pocos estudios

publicados no destacan esta caracteristica como positiva.
CONCLUSION: Consideramos necesario establecer normas y
lineamientos multidisciplinarios para aplicar en la etapa de tran-
sicion adaptada a cada grupo de trabajo. Se torna indispensable asi,
establecer una comunicacion fluida entre la especialidad Nefrologia
Pediatrica y de Adultos, que no son mas que los protagonistas
acompanantes en la linea de la vida del paciente, en el transcurrir
de su enfermedad renal cronica.

RPD 74 - TUBERCULOSIS EN

RECEPTORES DE TRANSPLANTE RENAL
Bravo Diaz V.'; Di Pinto D.%; Sarkis C.}; Monteverde M.%
Ibanez ).’

HOSPITAL GARRAHAN! 2345

<veritobravo78@hotmail.com>

INTRODUCCION: Los pacientes receptores de un trasplante
de 6rgano tienen mayor riesgo de desarrollar infecciones que la
poblacion general. La tuberculosis (TBC) es una infeccion severa
en ellos.Algunos estudios sefalan que receptores de un trasplante
renal (TxR) tienen entre 20 a 100 veces mas riesgo de desarrollar
TBC que la poblacion general.

OBJETIVO:El propésito de este estudio fue realizar una evaluacion
retrospectiva de la prevalencia, forma clinica de presentacion,
baciloscopia, tratamiento y evolucion que presentaron receptores
de unTxR con diagnéstico de TBC en el post TxR.

METODO:Es un estudio descriptivo de una serie de casos realizado
en un Unico centro de TxR pediatrico.

RESULTADOS:Entre Dic-88 y Mar-12 640 pacientes (pac) recibi-
eron un TxR. En 7 de ellos (1,09%) se diagnosticé TBC en el post
TxR.Habian recibido un injerto proveniente de un dador cadavérico
5 pac.y de un dador vivo relacionado 2 pac. La edad media al TxR
fue de 9,2 + 4,8 afnos y el tiempo post Tx del diagnoéstico de TBC
fue de 44,6 + 30,4 meses. La inmunosupresion de mantenimiento
al diagnéstico fue: esteroides mas Acido micofendlico/Azatioprina
en los 7 pac, asociado a un inhibidor de la calcineurina en 5y
Rapamicina en |.Terapia de induccién habian recibido 6 pac. La
sintomatologia predominante fue la fiebre presente en 6 pac.,dolor
abdominal en | pac.y tlcera en piel en | pac. La localizacion fue:
pulmonar en 5 pac., pulmonar e intestinal | pac.y cutanea en | pac.
La baciloscopia directa fue negativa en todos los casos y el cultivo
positivo en el 100% para Micobacterium tuberculosis sensible a
Isoniazida, Pirazinamida, Rifampicina y Etambutol. El tratamiento
efectuado fue inicialmente con 4 drogas hasta tener la sensibilidad
de la micobacteria y luego se contintio con 3 drogas. En todos los
casos se disminuy6 la inmunosupresion. En la evolucion persistieron
febril por 28 + 25 dias. No se registraron episodios de co-infeccion,
pérdida del injerto ni rechazos. La sobrevida de los pac. fue del
100% a 39,8 + 21,6 meses de seguimiento. No se registro recidiva
de la enfermedad.

CONCLUSION: La prevalencia de TBC en nuestra poblacion de
receptores de TxR es similar a la publicada en la bibliografia in-
ternacional. La repuesta al tratamiento instituido fue satisfactoria.
La persistencia de la fiebre por tiempo prolongado fue el tnico
sintoma que lo diferencia de la de la poblacion general.
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RPD 75 « GLOMERULOESCLEROSIS FOCAL Y
SEGMENTARIA (FSGS): RECURRENCIA LUE-
GO DEL TRASPLANTE (TX) EN UN CENTRO
DE TRASPLANTE RENAL PEDIATRICO DU-
RANTE EL PERIODO 2002-2012 Raddavero C.';
Blazquez J.%; Almeida ).}; Contreras M.% Coccia P.5; Ferraris
V.% Ghezzi L.7;

Ferraris ).%

HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES, NEFROLOGIA PEDIATRICA' 2345¢7¢8
<claudia.raddavero@hospitalitaliano.org.ar>

INTRODUCCION: La FSGS es la principal causa de Sme Nefrético
Corticorresistente Idiopatico en la poblacion pediatrica, pudiendo
evolucionar a la IRCT. La recurrencia de FSGS luego del Tx renal
es aproximadamente del 30%, con importante disminucion de
la sobrevida del injerto. El tratamiento con plasmaféresis (PP) y
rituximab (Rx) podria reducir el riesgo de recurrencia.
OBJETIVO: Describir nuestra experiencia en la recurrencia de la
FSGS luego del Tx renal durante el periodo 2002-2012,comparando
la evolucion de 9 ninos divididos en 2 grupos, segln el tratamiento
recibido. Grupo |: PP + Rx vs Grupo 2: PP. Resultados en tabla.
Presentaron recurrencia post trasplante de la FSGS el 77% de los
pacientes estudiados.

Grupo | Grupo 2

PP +Rxn:5 PP n:4
Edad debut FSGS 7,8 afos (2-10) 5,3 aos (1,5-11)
Edad tx 12,8 anos (9-19) 10 afos (6-14)
Dador vivo relacionado 60% 50%
Sesiones de pp 22,4 sesiones (14-30) 30 sesiones (20-46)
Recurrencia FSGS 60% 100%

Negativizacion
de proteinuria
Filtrado glomerular (FG)
al afio post Tx.

24,5 dias (1-60) 100 dias (30-180)

I51 ml/min/1,73m?
(110-206)

83,7 ml min/1,73m?
(30-114)

En el grupo que utilizo Rx (Grupol) previo al Tx la recurrencia fue
menor y se requirié un menor numero de sesiones de PP.

La negativizacion de la proteinuria fue mas tardia en el Grupo 2.
No se observaron efectos adversos importantes en los pacientes
que recibieron Rx durante su tratamiento y posterior seguimiento.
El FG al afo post tx fue superior en el Grupo |. Se registro la pé-
rdida del injerto secundaria a recurrencia de FSGS a los 15 meses
post Tx en | paciente del Grupo 2.

CONCLUSIONES: El Rx es un tratamiento seguro que pareceria,
junto a la PP, disminuir la recurrencia de la FSGS pos tx renal en
nifios.

RPD 77 » DIALISIS PERITONEAL CRONICA
(DPC) EN MENORES DE | ANO:
NUESTRA EXPERIENCIA

Garcia Chervo L.'; Steinbrun S.%; Ojeda ).’; Lopez L.% Diaz
Moreno A.%; Grosman M.% Hernandez G.’;

Mosquera V.5 Maldinado S.% Adragna M.'®
HOSPITAL GARRAHAN! 2345678910
<lagchervo@gmail.com>

INTRODUCCION: La DPC es la modalidad dialitica mas fre-
cuentemente elegida por los nefrélogos pediatras para tratami-
ento de la enfermedad renal en su etapa terminal. Sin embargo
continta siendo un desafio en los nifos mas pequenos.
OBJETIVOS: Reportar los resultados a largo plazo de los nifios

menores de 12 meses de vida ingresados al programa de DPC

en un centro Unico.

MATERIALES Y METODOS: Estudio observacional, descriptivo y
retrospectivo.

En el periodo comprendido entre 1989 y 2012, 170 pacientes (p.)
iniciaron DPC, de los cuales 8 p. eran menores de |2 meses al
momento de su ingreso.

RESULTADOS: Se evaluaron 18 p.5/18 p. eran mujeres. 14 p. (78
%) fueron RNTPAEG. Las causas mas frecuentes de IRCT fueron:
5/18 p.: hipoplasia renal bilateral, 3/18 p.: valvulas de uretra pos-
terior, 3/18 p.: asfixia perinatal y 2/18 p.: shock hipovolémico.

La media de edad al ingreso al programa fue de 8 meses (DS +/-
0,28) y la media de peso 5,8 Kg (DS+/- 1,5). La modalidad dialitica
al ingreso del programa fue dialisis peritoneal continua ambulatoria
(DPCA) en 15/18 p. La mitad de los p. fueron politricos y 2/18 p.
eran andricos.

Aspecto Quirurgico: el 50 % de los catéteres colocados fueron
Tenckhoff rectos, realizindose omentectomia en el 66% de las
cirugias. Debieron recambiarse catéteres en 14 p. (78%) siendo la
peritonitis la causa mas frecuente.

La mediana de la edad de salida del programa fue 45 meses (r:
9-85) con una mediana de peso de 11,325 kilos (r:6,17-24,8) y una
mediana de permanencia de 33,5 meses (r: 3-79)

De los 18 p., |5 p salieron del programa, 80 % de ellos estaban en
dialisis peritoneal automatizada (DPA) y 9/15 p. eran antricos. De
los que finalizaron el programa, 8 p. (53 %) recibieron trasplante
renal (6 p. de ellos con injerto funcionante en la actualidad) 4 p.
fallecieron DPA, | p.recuperd funcion renal, | p.en hemodilisis y
| p. se derivo a otro centro. Las causas de muerte fueron en 2 p.
desconocidas en su domicilio, | p. por peritonitis esclerosante y |
P. por causas respiratorias ajenas a la dialisis.

CONCLUSIONES: Este singular grupo de pacientes presenta
algunas caracteristicas diferentes al resto de la poblacion, con

un mayor indice de mortalidad y de complicaciones, no obstante
en nuestro grupo, mas del 50% pudieron acceder a un trasplante
renal exitoso.

RPD 79 - A PROPOSITO DE UN CASO DE
HIPERTENSION SEVERA POCO HABITUAL
EN PEDIATRIA

Contreras M.'; Blazquez ).%; Almeida ).3; Coccia P.%; Ferraris

V.5; Ferraris ). Ghezzi L.’; Contreras M.?
HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES' 2345¢7¢
<maritza.contreras@hospitalitaliano.org.ar>

INTRODUCCION: La aparicién de valores elevados de TA elevadas
en pediatria constituye un reto diagnostico y terapéutico.
OBJETIVOS: Describir la presentacion de un caso de hipertension
severa en pediatria secundaria a estenosis de la aorta abdominal
y sus ramas.

MATERIALY METODOS: Paciente de 6 afios de sexo masculino,
derivado de Ushuaia por pediatra de cabecera por registros de
hipertension arterial de 2 meses de evolucion. Con adecuado de-
sarrollo pondoestatural peso pc 50/75 y talla pc 75.TA pc > 9, que
a los 6,21 y 24 meses de vida se le realizaron ecografias renales
con doppler por presencia de soplo abdominal, informados como
normales. Cuatro meses previos presenta faringitis estreptococcica
y un mes antes paralisis facial autolimitada, la hipertension estaba
asociada a edema palpebral y de miembros inferiores, artralgias y
lesiones purpdricas. Los hallazgos de laboratorio mostraron Ane-
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mia (Hto 31,2%),VES || mm, pcr 0,3 mg/l, ANCA p y c, FAN, ac
antiDNA, anticardiolipinas, y anticoagulante lupico negativos. OC
sin microhematuria,spot prot/cr de 0,24 (normal), Rx de térax con
aumento del indice cardio-toracico,fondo de ojo normal, ecografia
abdominal con ecodoppler renal: estenosis bilateral significativa
(mayor del 80%). Se realiza la angioTAC téraco-abdominal que
evidencia: Compromiso de la aorta abdominal en su sector proximal
que alcanza un diametro de aprox. |,4 mm. por una longitud aprox.
de 40 mm. Reduccion significativa del sector proximal del tronco
celiaco y de la arteria mesentérica superior. Estenosis distal de am-
bas arterias renales. Importante desarrollo de circulacion colateral.
Ante el diagnostico presuntivo de enfermedad de Takayasu se realiza
hemodinamia que observa estenosis severa y extensa de la aorta
abdominal con compromiso de la arteria mesentérica superior y
de las arterias renales. Se realiza Ecocardiograma doppler color:
diametros de arterias coronarias y Aorta toracica conservados. Se
inicia tratamiento inmunosupresor y aspirina a dosis antiagregantes.
sin mejoria clinica. concomitantemente se instaura medicacién an-
tihipertensiva. Con estos hallazgos nos planteamos el diagnostico
diferencial con Sindrome de la aorta media.

CONCLUSION: Los hallazgos obtenidos, la falta de mejoria del
paciente sin modificaciones en la angioTC de control nos inclinamos
en pensar en que se aleja el dx de Arteritis de Takasayu y que se
trataria del Sindrome de la Aorta Media de muy baja frecuencia
en pediatria.

RPD 80 + CORRELATO ANATOMOCLINICO
DE NEFROPATIA POR IGA EN
POBLACION PEDIATRICA

Gomez Pizarro F.'; Viard V.%; Rigali M.%; Barilari C.%;

Errante N.5; Stump H.% Alberto N.”; Nava V.5 Laso M.°
HOSPITAL DE NINOS DE SAN JUSTO! 23456789
<fernandogomezpizarro@yahoo.com.ar>

OBJETIVOS: Realizar correlato anatomo-clinico y valorar la
evolucion de pacientes con biopsia renal de Nefropatia por IgA
del Servicio de Nefrologia del Hosp. del Nifio de San Justo desde
Enero de 1990 a Marzo 2012.

MATERIALY METODO: Se revieron 37 historias clinicas de nifios
con diagnoéstico por biopsia de Nefropatia por IgA entre 1990 y
2012. Se los evalud al debut, al afio y a los 5 afios considerando la
presencia de hematuria, proteinuria, caida del filtrado glomerular,
hipertension (HTA), tipo de tratamiento y didlisis. Las Biopsias
fueron agrupadas en 5 tipos histologicos segln las alteraciones
glomerulares encontradas.

RESULTADOS: Del total de biopsias renales realizadas en el periodo
estudiado (194), 19 % (n:37) correspondieron a Nefropatia por IgA.
de los cuales el 48,7 % ( n: |8) fueron Berger y el 51,3% Parpura
de Schonlein-Henoch (PSH) (n: 19). La edad media de debut y de
la realizacion de biopsia fue de 8 afos, (rango de 2 a 16 afios,y 3 a
17 anos respectivamente). Al debut presentaron microhematuria
(100%),macrohematuria 31/37 (83,8%), proteinuria menor a 30 mg/
kg/d:8/37 (21,6%), proteinuria mayor de 30 mg/k/d; 25/37 (67,5%),
caida de filtrado 9/ 37 (24 %). HTA 4/37 (10,8%), Dialisis 1/37
(2,7%).El 59,4% de las biopsias informaron Proliferacion Mesangial
Difusa, siguiendo en frecuencia la proliferacion intra y extra capilar
difusa (16,2%). Ninguno present6 lesiones minimas. La terapia mas
utilizada fueron glucocorticoides orales (77,7%) y IECA (89%). De
los 31 pacientes, sélo 24 de ellos tuvieron seguimiento al afio, y

de éstos s6lo 6 a los 5 afos (13 estan en curso y 6 abandonaron
seguimiento) Ninguno de los 6 en IRC.

CONCLUSIONES: De las biopsias estudiadas la proliferacion
mesangial difusa (59,4%) fue la mas frecuente sobre todo en los
pacientes biopsiados por hematuria persistente, macrohematuria
y proteinuria .La proliferacion mesangial intra y extracapilar focal
y difusa (13,5% y 16,2% respectivamente) se observé en aquellos
con caida de filtrado, proteinuria mayor a 30 mg/kg/ dia y GNRP .
Se encontraron algunas biopsias con mayor compromiso histolégico
en pacientes con menor compromiso clinico inicial.

De los datos analizados debut, no se pudo establecer valor
prondstico respecto a la evolucion al afio, y a los 5 anos. Esto se
correlaciona con lo hallado en la bibliografia.

PO 81 « PARATIROIDECTOMIA: EXPERI-
ENCIA EN UNA COHORTE PROSPECTIVA
DE PACIENTES CON ENFERMEDAD RENAL

CRONICA TERMINAL

Fayad A.'; Vallejo Martinez G.%; Ratto V.}
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ' 2
<dliciafayad@gmail.com>

INTRODUCCION: El hiperparatiroidismo severo (HPTs), esta
asociado con elevada morbimortalidad. La paratiroidectomia (PT),
es utilizada para descender los valores de Paratohormona (PTH),
cuando hay refractariedad al tratamiento médico

OBJETIVO: Evaluar la eficiencia y eventos adversos pos-paratiroid-
ectomia parcial/total con auto implante muscular,en ERCT e HPTs
MATERIALY METODOS: Poblacion: 147 pacientes con ERCT en
terapia de soporte renal, procedentes de tres centros de atencion
médica, seguidos prospectivamente desde 2004 a diciembre 201 I.
Anidado en dicha cohorte 23/147 pacientes con HPTs, ingresaron
a cirugia realizandose PT

Disefio: Cohorte prospectiva Estadistico: variables continuas:
expresadas en mediana y rango Intercuartilo (IC25-75%).A fin de
establecer asociacion entre mortalidad y diferentes variables, se uti-
liz6 regresion Cox simple. Medida de efecto: Odds Ratio, Intervalo
de confianza 95% y consideramos significativa un valor de P <0,05.
RESULTADOS: 61% varones, causa de ERCT uropatias 44%, Edad
17 anos (12 a 21), tiempo en didlisis m 4.5a (4 a 6 a). Pre PT,
Calcio m 9.2 mg% (8 a 10.6), Fésforo m 7.5mg% (3 4 a 9.2), PTHi
m 2450 pg/ml (2001 a 2970). El 100% presenté ecograficamente
aumento de tamano glandular, 9% con hipercaptaciéon nodular e
histologia de hiperplasia nodular 13%. PosPT inmediato y los 24
meses posteriores 96% mostraron valores minerales adecuados,
el 2.3% mantuvo niveles elevados de PTH. Eventos adversos (EA)
ocurrieron en 5/23 pacientes.

Descenso significativo en las concentraciones minerales séricas,
sin asociacion entre mortalidad global y PT.

Exploramos con regresion Cox las diferentes variables, encontrando
asociacion significativa con el riesgo de muerte en este grupo, a
-Niveles crecientes de PTHi (OR 1.47 1C95% 1,23 a 1,78 P=0,048)
y Calcificaciones (OR 18 IC95% 1.40 a 29 P=0,044).
CONCLUSIONES: La PT permitié corregir y sostener las altera-
ciones minerales. Reducido numero de EA. Sin asociacion entre
riesgo de muerte e intervencion.

El HPTs sin control adecuado podria incrementar el riesgo de
muerte en este grupo de pacientes.
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ARCHIVOS LATINOAMERICANOS DE NEFROLOGIA PEDIATRICA

INSTRUCCIONES A LOS AUTORES

La revista Archivos Latinoamericanos de Nefrolo-
gia Pedidtrica publica revisiones de temas pedidtricos.
Los articulos serdn revisados por el Comité Editorial.

Los trabajos deben estar enmarcados en los requisi-
tos uniformes para los manuscritos sometidos a revistas
biomédicas establecidas por el Internacional Commitee
of Medical Journal Editors (Annals of Internal Medici-
ne 1997;126:36-47www.icmje.org).

El orden de publicacién de los mismos queda al
criterio del Comité Editorial, el que se reserva el dere-
cho a aceptar o rechazar articulos por razones técnicas
o cientificas, asi como de sugerir o efectuar reducciones
o modificaciones del texto o del material gréfico.

Los autores deberdn enviar un original del trabajo
en el procesador de palabras Word. No se establece un
mdximo en el nimero de pdginas para revisiones, pero
serd acordado con los editores. Se establece en dos pdgi-
nas el mdximo para notas o cartas al editor. El formato
de envio serd en letra Time New Roman, cuerpo 12, a
doble espacio.

La pdgina inicial, separable del resto y no numerada
deberd contener:

a. Titulo del articulo: que debe dar una idea exacta
del contenido del trabajo.

b. Autores: el primer apellido y la inicial del segundo
y del/los nombres, el titulo profesional o grado aca-
démico y el lugar de trabajo de cada uno de ellos.

c. Resumen del trabajo: inferior a las 150 palabras.

d. El o los establecimientos o departamento donde
se realizé el trabajo.

* Las tablas y las figuras deben presentarse en hojas
separadas del texto, indicando en éste la posicién
aproximada que les corresponde.

* Las ilustraciones se clasificardn como figuras y se
enviardn en el formato digital, idealmente exten-
sién .jpg en alta resolucién, pudiendo agregar copias

fotogréficas en blanco y negro o color, preferente-
mente de 12 a 17 cm de tamano (sin exceder 20 x
24 cm).

* Las leyendas correspondientes a las figuras deben
estar numeradas y se presentardn en hoja separada.

* En el dorso de cada ilustracion se debe anotar,
con ldpiz carbén o papel adhesivo facil de retirar,
el nimero de la figura, una flecha que indique su
orientacién y el apellido del primer autor.
Los cuadros o tablas, se enviardn en una hoja sepa-
rada, debidamente numerada en el orden de apa-
ricién del texto, en el cual se senalard su ubicacién
aproximada.

Las referencias bibliograficas deberdn enumerar-
se en el orden en que aparecen citadas en el texto. Se
presentardn al final del texto y cada referencia debe
especificar:

a. Apellido de los autores seguido de la primera inicial
del nombre, separando los autores con una coma,
hasta un mdximo de 6 autores; si son mds de seis,
colocar los tres primeros y la expresién et al.

b. Titulo del trabajo.

c. Nombre de la revista abreviado de acuerdo al Index-
Medicus (ano) (punto y coma).

d. Volumen (dos puntos), pdgina inicial y final de
texto.

Por ejemplo:

Pediatr Infect Dis ] 2005;24(3):265-266.

Para cita de libros deben senalarse: autor (es), nom-
bre del capitulo citado, nombre del autor (es) del
libro, nombre del libro, edicién, ciudad en que fue
publicado, editorial, afo: pdgina inicial-final.

Por ejemplo:

Wyllie R, Hyams JS. Gastroenterologia Pedidtrica.
En: Roger G. Fisiologia, diagndstico y tratamiento.
2a Edicion. Buenos Aires: Interamericana.

1999: 115-117.
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FICHA DE INSCRIPCION PARA ASOCIARSE A ALANEPE
Les rogariamos llenar esta solicitud y enviarla por mail a aquéllos que nunca enviaron sus datos
para cumplir requerimientos legales de la Asociacion

ASOCIACION LATINOAMERICANA

A DE NEFROLOGIA PEDIATRICA
Qhongpe FICHA DE INSCRIPCION
AAPEIIIAOS ettt b st st st s s e e e ettt bttt bbbttt
INOIMDIES ..ttt ettt et s s s e e bbb b s e s s e b esess e s s esesess bt ebesesseseseaesanseseseseseas s esebessasesesesessrseseseseaseseseseseasasesesesenen
Fecha de Nacimiento: ........ccceeeveevevvereeereneerennes ESTAAO CIVIll weveieieeeeceeteete ettt ebe et eb e s e s b sene b s enens
DOMUCHIO: QI ettt ettt bbb b et e b s bbb e b e s e s s s ebeaess st et eseas st ebebensas et esesensasesesessasasesesesensasesesensane
Ciudad: ..o Cédigo Postal: ......covvucencneee PaiS: ottt eaeas
Domicilio Postal (donde desea recibir [a REVISTA): .....c.ccucucucuceieniicicicicieicieieee e nseese sttt ssstasessessessesssssesssssesacs
TelefonO:... e Fax: .o E-mails oot nene

3) TENENCIA O NO DETITULO O CERTIFICADO DE NEFROLOGO INFANTIL:

Fecha de emision del titulo y entidad QUE 10 OTOIEA .....c.eucecuceceeecicieieieieee it es e easesesas s eas st es st sse st s s ssessssesacs

4) PUBLICACIONES PRINCIPALES:

5) DEBE SER PRESENTADO POR DOS SOCIOS DE ALANEPE
Nombre y Apellido del SOCIO: ... Lugar y Fecha: ...
NOMDBIre Y APEllidO Al SOCIO: ...cvueeriieieecireicieccteiete e se bbbttt sttt bbbt bbb sasascsac

Enviar por e-mail a: rexeni@pccp.com.ar

No se pretende que la informacion entre dentro del espacio de la ficha.
Se sugiere ir desarrollando la informacion con el espacio que se necesite.



HIDROCLOROTIAZIDA 12,5 mg
AMILORIDA 1,25 mg
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de tiazida _d: %borrador de potasio

HIDROCLOROTIAZIDA 12,5 mg * AMILORIDA 1,25 mg

pn: envases por 30 comprimidos ranurados
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Etica al servicio de la salud




" GRINSIL

CLAVULANICODUO

AMOXICILINA + ACIDO CLAVULANICO

En infecciones de la practica diaria
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« Amoicilin
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GRINSIL® CLAVULANICO DUO
Susp. 400 mg x 70 mi

GRINSIL® CLAVULANICO
Susp. 250 y 500 mg x 90 ml

GRINSIL®
Susp: 250 y 500 mg x 90 y 120 ml
R i 'I'L e TSR LTI
s GRINSIL® DUO
Susp. 750 mg x 70 ml
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