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RESUMEN

La investigacion clinica, inmunoldgica, epidemiologica, patolégica, etc., en el Sindrome Ne-
frotico ha merecido una ciudadosa preocupacion en los Gltimos afios. Diez casos registrados en el
afio de 1983, en el Departamento de Pediatria del Hospital Eugenio Espejo de la ciudad de Quito,
correspondieron a Sindrome Nefrotico (SN), y nos da una.idea de la relativa frecuencia de esta
entidad en nuestro medio y justifica esta revision bibliogrifica actualizada. (Revista de la Facul-

tad de Ciencias Médicas {Quito), 10: 55, 1985).

DEFINICION

Es un “Sindrome” de etiologia descono-
cida, patogenia verosimilmente inmunologica,
con substracto lesional practicamente nulo, que
cursa con hipoproteinemia e hipoalbuminemia,
generalmente con edema, de evolucion a brotes,
que remite bajo la accion de corticoides, y tiene
un buen prondstico. El SN, resultado del
aumento de la permeabilidad de la membrana
basal glomerular a las proteinas, se caracteriza
por proteinuria igual o superior a 2 g/m?/24
horas; proteinemia igual o inferior a b g/dl, con
valores de albiimina sérica por debajo de 2
g/100mi. Hiperlipidemia con niveles séri-
cos de colesterol por encima de 220 g/100ml.
(1,2,3,4). Se debe recordar que el contenido
de colesterol en recién nacidos (RN) e infantes
es bajo, aproximadamente 200 mg/100ml debe
considerarse como alto (23). v

Habitualmente -el SN se asocia con edema
generalizado, aumento de alfa—2—globulinas y,
en algunas ocasiones de hematuria, hipertension
arterial y reduccion del filtrado glomerular (2).

Gracias a la practica de la biopsia renal y
al estudio morfologico de 1a misma, es posible
considerar dos grupos basicos de SN:

En el primer grupo  situamos a todos
aquellos casos en los que se describe una lesion
glomerular difusa; algunos de ellos pueden ser
considerados como secundarios a enfermedades
sistémicas, otros son aparentemente primiti-
vos; tal es el caso de las glomerulonefritis me-
sangiocapilares. En todas ellas esta implicado
un mecanismo. inmunoldgico independiente-
mente que sean primarias o secundarias.

En el segundo grupg no esti claro ni el
mecanismo de origen de la proteinuria, ni
la existencia de un mecanismo inmunolégico
como factor desencadenante; éste es el grupo al
que clasicamente se denomina nefrosis lipoidea,
y la que vamos a referirnos concretamente, por
ser el prototipo del SN en pediatria (22).

El' SN tipo Finlandés es congénito, apa-
rece a los pocos dias de vida, y es una causa in-
frecuente de SN infantil. Se hereda de forma
autosOmica recesiva y la gestacion suele trans-
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currir sin complicaciones, casi todas las criatu-
ras son prematuras y pequefias para su edad de
gestacidon, La placenta es mayor que la normal,
la presentacion de nalgas es mas frecuente que
de costumbre y son comunes signos de asfixia
fetal, indices de Apgar bajosy liquido amniéti-
co tefildo de meconio: La evolucidon es mala, fa-
lleciendo los afectados a consecuencia de infec-
ciones u otras complicaciones de SN. No res-
pondent a los esteroides ni inmunosupresores
(7,9,23).

ETIOPATOGENIA

El factor etiologico findamental es desco-

nocido. Se ha demostrado estadfsticamente que

los antecedentes de procesos alérgicos en estos
nifios y sus familiares son mds frecuentes que
en la poblacién general. Se ha comprobado que
las tecaidas o la presentac on del SN en forma
inicial son més frecuentes en determinadas epo
cas del afio.

Igualmente, ha sido repetidas ‘v'e‘cés
demostrada la elévacién de la IgE plasmiética en
los brotes de actividad del SN, para normali-
zarse tras la remlslon inducida por los corticol-
des. La acumulacién de datos ha evocado la po-
sibilidad de mecamsmos mediados por reaginas
y, en relacion con ello estd la dlsminuclon de la
proteinuria inducida pot el cromoghcato disddi-
co (4). :
En los Gltimos cinco afos, se ha insistido
mucho en-la posibilidad de alteracion primaria
de la inmunidad- eelular de la nefrosis lipoidea.
Se presentaria el proceso como una alteracion
sistematica de la inmunidad celular en la que
el predominio episédico o sostenido de una clo-
na de células T produciria linfocinas circulantes
toxicas para la membrana basal glomemlar, con
la consiguiente alteracién de su permeabilidad
para las proteinas y la consecuente aparlclon
del SN.

En fechas recientes se ha enfocado el
interés en la posibilidad de que el SN con cam-
bios mfnimos guarde telacion con la disfun-
cion de las células T, en las cuales se produce
factores humorales (linfocinas). Segin algunos
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autores la deficiencia de células T estuvo pre-
sente antes que ocurra el SN. Por tanto, el de-
fecto de células T no puede ser consecuente
a la enfermedad renal y/o a su tratamiento,
Nose puede excluir la posibilidad,sin embargo,
que la deficiencia de células T se agravaria
por la administracion de clorambucil y azio-
tioprina puesto qtie el contaje de linfocitos
se redujo luego de la administracion de estas
drogas, La azatioprina induce a una disminu-
cion en la circulacion de las células T supre-
sora/citotoxica (2,3,25,32).

Los nifios con SN tienen anormalidades
no solo de'las céluas T sino también de las ¢é-
lutas B, como del sistema del complemento.
Esta presuncion. incrementarfa la suceptibili-
dad a las infecciones secundarias, 4 una enfer-
medad activa ¥ a iina resistencia prolongada
al tratamiénto con esteroides y quizés asocia-
da a inmunosupresién (24,33). '

La existencia de un determmado genoti-
po el HLAB 12,y su frecuente asociacion con
atipia parecen aumentar, en los individuos
portadores, la posibilidad de padecer una
nefrosis lipoidea en 16 veces con respecto a la
poblacion rnormal (2). X :

Se han descrlto otras anomalfas inmu-
nologicas, por ejemplo la linfotoxicidad para
las células epiteliales renales en cultivo por lin-
focitos ' obtenidos de pacientes de SN con
cambios minimos, e inhibicién de la blastogé-
nesis normal por el suero de enfermos de SN
activo ¢on cambios minimos (3).

El SN puede complicar muchas glomeru-
lonefritis. y puede causar una insuficiencia
renal reversible (15).

Es bien conocido la aparicion de SN con
mecanismos de hipersensibilidad (polen, ali-
mentos) -y estd relacionado con muchas en-
tidades como por ejemplo: amiloidosis, lupus
eritematoso diseminado, sifilis, paludismo,
hepatitis, artritis reumatoidea, trombosis re-

‘nal, toxicidad por drogas (trimetadiona, clo-

ropropamida, antiinflamatorios no esteroides),
picaduras de insectos, dermatitis por hiedra
venenosa, infecciones viricas de las vias aéreas
respiratorias superiores, etc. (1,2,3,5,6,8,10,
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11,12,16,39,40).

] Rara vez parece influir los factoes gené-
tlcos, ha sldo observada nefrosis en hermanos
y otros parlentes El SN puede manifestarse
clerosns focal, resistencm al tratamiento,
insuficiencm renal y SN recurrente después
del transplanbe renal (13 17 18 19).

EPIDEMIOLOGIA INCIDENCIA

El SN es una enfermedad distribuida en
todo el miundo; s més comtin en algunos
palses tropicales que en Europa o Norteamé-
ried. Kibukamusoke y “¢ols. (1967) pudieron
comprobar la ex1stencla de elevados: indices
de’ mgresos en ‘dos hospitales de Uganda
(20/0), en ibadan, Nigeria (2,40/0), y una tasa
mo’de‘reidaméhte elevada en ‘Zimb'abwe
(o, 670/0)

‘Dichas obServaclones contrastaban con
los ndices del 0,12 y 0,0030/0 obtemdos de
los datos relatlvos a dos hospltaies de Norte-
amenca

" En Sudifrica, el indice mfantll solo al
canzo el 0 ,0160/0 (16).

La mcxdencla de nuevos casos desde el
naclmlento 4 los 16 afios de edad es de 2 en
una poblacién de 100.000 habitantes, cada
ano en Norteamenca yla frecuencla acumula-
tlva es de 16 por 100.000 nifios. '

El atague famlllar suele cinreunscribir-

se a hermanos en qunenes se ha estlmado una

frecilencia de’ 1000 veces mayor que en la po-

blaclon general

"' La tendencia familiar e del orden del 2
a 80/0 de 165 casos (3).

" El SN’ puede presentarse - a cualquier
edad, e raro por debajo de los 6 meses de
vxda y poco frecuente por debajo del pnmer
ano de edad.

La mayorla ‘de"¢asos han temdo su co-
miénzo éntré los 2 y 7 afios de edad, con co-
cientes de varones a mujeres de 2a 1. En ado-
lescentes y adultos, este cociente segin los
sexos s casi'dé 1a 1. La nefrosis de lesion
. mlmma lncluye del ‘80 al 900/o de nifios con
SN, m;entras que en los adultos la cifra es del
300/0 (1,3).
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PATOLOGIA Y PATOGENIA

Los cambios anatomopatolégicos en los
rifiones son minimos si la biopsia: se efectiia
ceréa del momento de inicio de la alteraclon
Los glomérulos son esencialmente normales al
microscopio optlco, excepto en q :
ocasionales de prommencla dela, matriz mesan—
gial; ésta tiende ha hacers¢ mis acentllada a
medida que aumenta la dutacién de la protel-
nuria. Los cilindros tubulares contlenen protei-
nas y. a veces: gotltas hialinas. EI mlcroscopio
electronico revela. una fusxon de los p omtos
a lo la¥go de la zona épxtehal de la membrana
basal glomerular Aungue el término de “sin-
drome nefrotico de lesion mmlma ¢s’ apropia-
do en la fase precoz de la enfermedad algunos

se ha conseguldo a, 2 10 2

,29,36).

MANIFESTACIONES CLINICAS Y EVOLUV
CION

El antecedente cercano de una vacuna-
cién o un proceso catarral nnofarmgeo-—amg
dalar es muy frecuente, porque lo es en la po-‘
blacién -general de la misma edad Deben valo-
rarse cmdadosamente los antecedentes alergx-
cos (atopfa) en el mno o en sus famnhares
(12,37). :
La forma de presentaclon mas habltual
es el edema, hasta el punto de que e tlempos
pasados se llegd a decit que “para ei nmo con
SN y su familia, la enferi ;
(4,13,21,30). Algunas veces existen anteceden-
tes de edema: transxtorlo en los meses preceden-
tes; es frecuente una ganancia de peso del 15 al
200/o por la acumulacmn de llquido

Es comple]o o mecamsmo preclso en la
formacion del edema en. el SN, algunos de los
factores conoc1d0s son: reduccion de la presién
coloideosmobtica, gran: reduccién de 1a elimina- »
cién urinaria de sodio debido a un aumento de |
la resorcion tubular de este ion, retenc_ién de
agua. ) ' ’

‘Por -cada 140 mEq. de sodio ingerido y
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no eliminado debe retenerse un litro de agua.
Hay otros factores que tienen relacién con la
formacion de ¢l edema como es la inadecuada y
continua liberacidn de hormona antidiurética
en resptiesta a la contraccion del volumen intra-
vasculat, alteracién de la osmolaridad, ete. El
edema se inicia en las zonas corporales declives
(palpebral tatutino v maleolar vespertino),
hasta giié en dfas sticesivos se generaliza, aféc-
tando tdmbién la serosa, el peritoneo y el au-
mento progresivo del edema puede llevar a asei-
tis e hidrotorax, que causan un efecto mecanico
sobre la résplrac i6n (1, 2,26,34)
© " Cusndo 6! edema es imporante suele
acompaniarse de inapetencia, vémitos tendeti:
cia diarreica, “dolores abdominales, rela-
cionados coti- el edema de la mucosa intesti-
nal que puede llegar a simu'ar euadros de ab-
domen agudo. Ademds, hay = §fntomas gene-
rales con gran astenia, adinamia y sed intensa.
El edema suele enmascarar la desnutricién de
estos enfermos; 6§ responsable - de hernias
umbilicales ¢ inguinales, prolapsos rectales;
ete.; no es infrecuente  hallar una moderada
hepatomegalia. Es conocida la detencion del
¢recimiento durante la fase activa  de la
enfermedad, asociada con el efecto de la
corticoterapia; no obstante, el ritmo del creci-
miento se reécupera rapidamente en los meses
siguientes con la remisién de los sintomas y -
finalizacién del tratamiento (2).

La oliguria  estd condicionada por la
disminucion del filtrado y por cambios en el -
manejo tubular del filtrado por- parte del
tabulo distal y colector.

La palidez es el resultado de la infiltra--
cién del tejido celular subcutdneo por el ede-
ma y cierta vasoconstriccion capilar cutanea.

Generalmente las proteinas plasmaticas
de bajo peso molecular, como la albimina
(68.000), las inmunoglobulinas G y'la trans-
ferrina (90.000), son eliminadas mas facil-
mente en el SN que las proteinas de elevado
peso molecular comg las lipoproteinas
(2’500.000). Existe también pruebas de un
aumento del catabolismio proteico, una parte

|
|

i
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del cual puede tener lugar en las células tubu-
lares renales. Junto a la disminuci6én sérica de
la proteinas totales, existe un paradonco
aumento de la concentracién de algunas
proteinas de alto peso molecular, en particular
de las globulinas alfa 2 y beta; las lipoprotei-
nas plasmaticas se encuentran en esta fraceion.
La concentracion plasmatica de calcio suele
ser baja. como consecuencia del nivel dismi-
nuido de albiimina, ya que aproximadamente
l1a mitad de calcio plasmitico esté ligado a la
albimina, la cantidad de calcio ionizado,sin
embargo, permanece normal ( 1,2,’4,’410,14,20).

"Aunque en la mayoria de los casos la pro-
teinuria se debe a lesiones patoldgicas que
afectan al glomérulo, actualmente se acepta
‘que- ciertas enfermedades no glomerulares
también pueden causar proteinuria, a veces

~ tan intensa que conduce a SN. Se han descrito

por lo menos cuatro. mecanismos fisiopatolo-
gicos responsables de proteinuria no glomeru-

. lar. El primero se conoce como proteinuria tu- .

bular, la proteinuria secretoria constituye una
segunda causa no glomerular de pérdida de
proteinas por la orina. Por ejemplo, durante
el perfodo neonatal la excrecién aumentada
de proteina de Tamm Horsfall puede ser
suficiente para dar lugar a proteinuria detec-
table en las pruebas de rutina. El tercer meca-
nismo es la proteinuria por reflujo, por ejem-
plo, al excretarse el exceso de liquido admi-
nistrado “en la transfusion de sangre comple-
ta, ‘aumenta la concentracion de las protei-

~ nas plasmaticas y se produce una proteinuria.

La histuria o excrecion por la orina de antige-
nos histicos constituye otro mecanismo de
proteinuria no glomerular, Finalmente,en 1la
actualidad sabemos que existe mas de un me-
canismo bésico responsable de la proteinuria
glomerular (1, 10, 13, 28, 29). Por lo general
no existe alteraciones en las fracciones del
complemento sérico (2).

La mayoria de las fracciones lipidicas ha-
llables en el plasma se encuentra elevadas en el
SN. Una disminucién de la actividad de la li-
poprotein-lipasa plasmatica ha sido postulada
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en los enfermos con SN .como factor contri-
buyente a la hiperlipemia (1). -

Mis recientemente, se ha demostrado que
la apoproteina CII se encuentra disminuida
én los pacientes con SN grave. La apoproteina
CII de la fraceion VLDL (niveles plasmaticos-
de lipoproteinas de muy baja densidad) cons-
tituye el estimulador mis potente de la lipo-
proteinlipasa. La capacidad estimuladora de la
fraccion VLDL sobre la lipoproteinlipasa des-
ciende aproximadamente en un 50 9/o en el
SN. El dltimo mecanismo posible para expli-

car la hiperlipidemia del SN es de naturaleza '

autoinmune (10, 35).

El nefrotico es un paciente con mayor
sensibilidad. a - contraer enfermedades inter-
currentes, y son graves en estos pacientes las
bacteremias y viremias. Hay que sefialar que, en
los enfermos bajo corticoideoterapia, las mani-
festaciones " clinicas infecciosas. intercurren-
tes no suelen ser de gran riqueza sintomatica,
cursan de forma solapada y se ponen 'de mani-
fiesto estadios ya avanzados en forma de
semiobnubilaciones, hipotension o incluso cho-
que. Los estados de hipercoagulabilidad y las
alteraciones de la coagulacion no son raros
en el SN. También se seiiala tromboembolis-
mos en otros vasos del organismo: pulmonares,
femorales, etc., y se consideéra que la deshi-
dratacion y hemoconcentracion en estos enfer-
mos, agravadas . a veces por los diuréticos,
pueden actuar como factores coadyuvantes.
Kendall sefiala valores elevados de fibrindgeno,
hasta tres veces el valor. normal; igualmente
se ha encontrado elevacion de cifras de plaque-
tas y de los factores V,VILVIII y X, todo lo
cual retorna a la normalidad al remitir el bro-
te de nefrosis. Asi mismo se ha sefialado a la
cortisona como factor reductor de la formacion
de heparina, lo que facilita asi el estado de
hipercoagulabilidad de estos enfermos (1,2,3,-
4,5,10,14).

DATOS GENERALES DE LABORATORIO

La proteinuria es el dato de laboratorio
clinico inicial y la mas importante en el pacien-
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te con SN. La proteinuria masiva puede descri-
birse como la excreciéon de 40 mg o mds, por
hora, por m? de superficie corporal a juzgar
por la orina obtenida de la noche a la mafiana, o
de 50—100 mg/kg de peso corporal/dia, o
lecturas de alblimina con métodos sensibles de
palillo constantemente de 44,0 en exceso de 2
g/m?/dia, acompaiiado de una reduccién total
de las proteinas plasmaticas, con la fraccion de

_alblimina disminuida por debajo de 2g/100 mi,
"la  elevacion

de las globulinas alfa 2 y la
hiperlipemia - 'sonlos . hallazgos carateristicos.

"Desde ¢l punto de vista prictico el colesterol

plasmético aumenta cuando la concentracién
de albiimina sérica disminuye a menos de 3
g/100 ml, pero los triglicéridos permanecen en
cifras normales hasta que la albimina sérica es
de 1 g/100 ml, o menos (1,3,20,17).
Normalmente no hay anemia, la hemo-
globina y el hematocrito pueden estar incluso
elevados, debido a la hemoconcentracién. El
recuento de leucocitos es normal o esta ligera-
mente elevado, de 10.000 a 12.000/mm>.
El nivel sérico de. globulinas beta es normal.
La velocidad de sedimentacién puede estar ele-
vada. La concentracion de sodio en el suero
a menudo esti dismunuida a 130—135 mEq/1
(1,20).

DIAGNOSTICO -

El diagndstico se basa en el tipico cuadro
clinico y de laboratorio. Dado que ante un SN
con cambios minimos el tratamiento indicado
es la corticoterapia, y ésta podria resultar
perjudicial si se tratase de otro subtrato lesio-
nal, en particular GN mesangiocapilar, el

"ISKDC (estudio de enfermedades renales en los

nifios) establecié en 1978 una férmula numéri-
ca para separar, a falta de biopsia, los cambios
minimos de otros substractos lesionales. La
formula valora el edema, la hematuria, y las
tasas séricas de creatinina, albiimina y C3,
y la suma aritmética de los productos de esas
variables por determinadas constantes arroja-
ria un valor Y, tal como se esquematiza en la
tabla 1.
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Tabla 1.— Férmula del ISKDC

Sindrome nefrético

Edema  (presente = 1;ausente = 0) |
(100)%0,2239 = ————— mis

» Hemht_u,ri@ (presente “—“ 1; ausente = 0)

(100)x~0,0731 = méds

C3 sérico (meénor de 90 mg/di =

mayqif de’90 = 0)

. (100)x—06511=——_ mis

Creatinina sérica (mg/d1):

valor x —0,0990 =

 Albéimina sérica (g/dly

~ valorx —~ ’0,05’80 =

‘mds 0,9295 =Y

Cuando Y es menot o igual que 0,85

se trataria de SN con leslories estructurales con-:
cretas, bien definidds, y 5610 \in 80/0 de los.
cambios minimos sufnrlan biopsia inecesana»
mientras que si Y. es mayor de 0,85 siempre

se trataria-de c_ambios mitimos, siendo practi-
camente imposible que en ese grupo’ entrase
cualquier otra glomerulopatia, y en ese caso
podria iniciarse. la cortlcoterapla sin rlesgos
(1,2,4).

Como colorario de lo expuesto hasta aho-
ra, los elementos que estableceran los indica-
dores para la biopsia renal en un enfermo con
SN seran: -

a) edad mfenor a lds 18 meses o supenor a
8 afios :

b). hipertensién artenal

¢) insuficienciarenal ;

d)  macro o microhematurias constantes

e) - alteraciones urinarias valorables como’ tu-
bulopatia proximal

f)  hipocomplementemia

g) resistencia a la corticoterapia o un cuadro
de “brotes frecuentes™ (2,14,22).

TRATAMIENTO

En la valoracidn inicial los nifios que pre-

sentah por primera vez SN deben hospitalizarse
con ‘el fin de. hacer el dlagnostlco, valorar la
reaccion - al. trafam:ento durante - el periodo
inicial & mcnerto de la. enfermedad y.educar ala
familia en cuanto. 4 la cromcldad de la enfer:
medad v el método de v1g11an01a S

~En la asistencia de sostén, la mayoria de
1os nifios nefroticos estdn relativamente asinto-
mdticos; excepto por el aspecto y las molestias
que causa el édema. De ser pos:ble se- estlmulara'
la ambulacién normal

El uso de diuréticos y otros métodos. para
disminuir el edema debe limitarse al nifio en
quien el:edema es tan intenso que motiva preo-
cupacion - de_soluciones de: continuidad ‘de la
piel, dificultades- respiratorias = o gastrointesti-~
nales u obstruccién uretral relacionada -con el
edema pasivo. El' método mds fisiolégico .y

“eficaz para dlsmmuu- el edema consiste en pro-

ducir diuresis por admmlstracloh mtravenosa
de albiimina humana, en dosisde 0,5 ¢ a 1 g/kg
en término de 60 minutos; seguidos en 30
minutos de . furosemida por via infravenosa,
en dosis de 1 a 2:mg/Kg. A causa del aumento
agudo del volumen intravascular se debe vigilar
estrechamente al paciente para buscar hiperten-
sion, déscompensacion cardiaca con edema pul-
monar, o ambas cosas. El tratamiento auxiliar
con- diuréticos. suele limitarse en un breve pe-
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riodo, si acaso se emplea, pues la mayoria de
los nifios comienzan a reaccionar al régimen de
corticoides en término de 7 a 14 dias del trata-
miento (3, 38).

No estd indicada la antibioticoterapia
profildctica, pero ¢és indispensable la.vigilancia
intima para buscar infeccién potencial en eta-
pas de edema, particularmente en el nifio en
quien aparece fiebre o neutropenia.

- El tratamiento etiologico debe ser siempre
a base de prednisona o prednisolona, y lo hace.
mos con arreglo a las pautas de Broyer, en for-
ma prolongada a dosis alterna y baja. Se inicia
con prednisona a razén de 2 mg/Kg/dfa, sin pa-
sar de 80 mg, repartidos en dos dosis, de forma
continua - durante 4 semanas, obteniéndose,
por término medio, la remision en 10—15 dias.

Generalmente asociamos vitamina D3 a dosis -

de 2.400—4.000 U, por las implicaciones de la
- corticoterapia intensa y prolongada. .~ .
Transcurridas las 4 semanas; se pasa a

administrar a dfas alternos la misma -dosis,
en un sola toma matutina, durante 2 meses

mis, A partir de ese momento se disminuye

la dosis diaria a razén de 0,5 mg/Kg ¢ada 2

semanas, hasta llegar a 0,5-0,75 mg/Kg/dxa
manteniendo el fegimen alterno. La dosns
alcanzada de 0,5 — 0,75 mg/Kg/Z dlas,'

" mantendra durante 9 meses, de modo que ¢l

tratamiento durari un afio en total. Cumpli- -

do ese plazo se iniciard la retirada a un titmo de
0,125 mg/kg cada semana hasta obtener: la su:
presion. Las razones de esta pauta estriban en
la frecuencia de hasta un 75 9/o de recaidas
tras las pautas cortas, Si la recaida se produce

después del primer afio de medicacion recibida,

se repetird la primera pauta. Cuando la recalda
tiene lugar con cardcter mds cercano a la sus-
pension de la corticoterapia, podria hacérse una
cura idéntica, prolongando la dosis de mante-
nimiento hasta completar 2 afos. Los inconve-
nientes son escasos; en particular el ctecn’mneh-
“to, con dosis alternas de 0,5-0,75 mg/Kg,

prosigue a ritmo normal, Después de 1-3 anos;

seghin las eventualidades, muchos casos han cu-
rado. En los casos de recaidas miltiples, com-
probada la recida y esperada la hipotética remi-

61

sién’ espontanea, se ‘inicia la corticoterapia a
2 mg/Kg/dia durante el.tiempo necesario para
lograr la remision durante una semana mds. Si
la repetlcion de esta secuencia conduce a intoxi-
¢acion esteroidea, se recurte a-las-mostazas ni-
trogenadas, como la ciclofosfamida o el clo-
rambucil, del mismo modo que en los casos
de corticorresistencia después de 8 semanas a la
dosis inicial, o cuando los esteroides sélo indu-
cen una remision parcial. La ciclofosfamida
¢ administrard durante intervalos. y -dosis mé-
ximas de 12 semanas y de 2,5 a 3 nig/Kg/dia,

~por la mafiana. El clorambucil se administrard

a la dosis de 0,2. mg/Kg/dla, en'2 6 3 dosis.
Estos inmunosupresorés se mterrumpxran cuan-
do se observe: hematies de 3 x 10°; polinu-
cleares menos de. 2000/mm?>,  linfocitos me-
nos - de 500 /mm3, plaquetds  ‘menos de

1100.000 ]mm3 v se presente enfermedad infec-
~ ciosa (1, 2, 3, 4,27, 34, 35).

. Se debe tener cuidado en la administra-
clon dé las mostazas. mtrogenadas a causa del
potenclal riesgo de esterilidad por estos medica-

'mentos, asi como' por los ‘efectos colaterales

que producen: cistitis hemorraglca alopecla

“aumento de mortalidad a la varicela en los pa-
L ,qlentes que: contraen la enfermedad dutante la

administracion “de ‘estos inmunosuptesores.

“En algunas publicaciones recientes se hace

consf;ancla de las remisiones logradas conla ad-
mmlstraclon exclusnva de Levamisol: (1, 2, 4,
31). '

PRONOSTICO

La recuperacion iltima del SN de:lesién
minima es completamente bueno. Para los que
han experimentado tecidivas o que no pueden
ser controlados con esteroides exclusivamente,
los agentes alquilantes, pueden conseguir una
remisién prolongada La enfermedad . activa,

. por si. misma tiende a disminuir. despues de la

adoleScencia‘» Desgracladammte un 10 9/o
de los niiios’ son  resistentes al tratamiento
esteroideo. Algunos de estos responderan ante
un tratamiento a largo plazo con agentes alqui-
lantes; unos pocos progresaran a esclerosis glo-
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merular y a la insuficiencia renal en un plazo
de largos afios (1, 5, 6,).
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