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RESUMEN

El presente caso trata de una paciente femenina de 9 afios 2 meses de edad, nacida en
Ambato y residente en Quero, nacida el 9 de junio del 2006, sin ningin nivel de
escolaridad, que a los 5 afios debuta con sindrome nefrético, con posterior diagnostico
de LES, manejada conjuntamente por el servicio de pediatria y nefrologia, con regular
control de su cuadro clinico, y posterior a 3 afios de tratamiento con inmunosupresores
es diagnosticada de Enfermedad Renal Cronica Terminal estadio V, y a pesar de no
tener signos de toxicidad urémica se decide inicio de terapéutica con hemodialisis
durante 1 afio, sin embargo por su corta edad se realiza colocacion de catéter de dialisis
peritoneal y durante su colocacion se evidencia hernia umbilical, la misma que es
corregida quirargicamente. Durante su tratamiento con dialisis sufre varias veces
cuadros de hipotension e hipertensién arterial con regular manejo y 1 mes posterior a su
colocacion presenta salida de secrecion purulenta, catalogandose como un cuadro de
peritonitis, por lo que es tratada con cefalosporinas de 3 generacion con poco éxito, y
ante descompensacion hemodindmica de la paciente es ingresada a servicio de terapia

intensiva donde ha permanecido 1 semana hasta la actualidad.
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ABSTRACT

This case is a female patient of 9 years 2 months, from Ambato and living in Quero,
born June 9, 2006. without any level of education, with a history of systemic lupus
erythematosus, glomerulonephritis Lupica, Terminal Chronic Renal Disease, which
debuted at age 5 with nephrotic syndrome with subsequent diagnosis of SLE, jointly
managed by the service of pediatrics and nephrology, with regular monitoring of
clinical picture, and after 3 years of treatment with immunosuppressants is diagnosed
with terminal chronic renal disease stage V, and despite having no signs of uremic
toxicity it is decided starting hemodialysis therapy for one year, yet because of his
young age, placement of peritoneal dialysis catheter it is performed, and during
placement is evidenced umbilical hernia, the same that is corrected surgically. During
her dialysis treatment, suffered several times episodes of hypotension and hypertension
with regular control and 1 month after placement has purulent discharge outlet, so it is
classified as an episode of peritonitis, so it is treated with 3rd generation cephalosporins
with little success, y by hemodynamic decompensation of the patient is admitted to the

intensive care unit where he has remained one week, until today.
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INTRODUCCION

A pesar de que la Enfermedad Renal Cronica (ERC) sea un problema con mayor
prevalencia en la tercera edad, en un pequefio porcentaje tiende a presentarse en los
nifios, siendo en la mayoria de los casos secundaria a otra patologia de base, y
actualmente, debido a los controles ecograficos prenatales, una gran parte de estos nifios
son diagnosticados desde el nacimiento.”* Por lo que representa para la mayoria de
paises, un problema de salud publica, debido a las necesidades de terapia de reemplazo
renal (hemodidlisis, dialisis peritoneal, trasplante renal) cuando se entra en un estadio 5
de falla renal, es decir, con una tasa de filtracion glomerular menor de 15
ml/min/1,73m2, desencadenando a su vez la necesidad de contar dia a dia con altos
presupuestos para solventar la prestacion de estos servicios de salud debido a su alto

coste, generando un fuerte impacto econémico sobre el sistema de salud y de estado.”

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) estima en el afio 2005, que hubo
aproximadamente 58 millones de muertes en todo el mundo, con 35 millones atribuidos
a enfermedades crdnicas, aunque existen pocos datos sobre la incidencia de ERC en la
poblacién pediatrica. Existe un Registro Italiano de ERC, que incluye pacientes con
filtrado glomerular < 70 ml/m/1.73m en edades menores de 20 afios con una incidencia
es 12.1/afo/millén de poblacion pediatrica y una prevalencia de 74.7/millon de

poblacién pediatrica.”*

Este problema afecta a cerca del 10% de la poblacion mundial. A pesar de que se pueda
prevenir, no tiene cura y suele ser progresiva y silenciosa, no suele presentar sintomas
sino hasta etapas avanzadas, cuando las soluciones (didlisis y trasplante de rifién) ya
son altamente invasivas y costosas. Muchos paises escasean de recursos suficientes para
adquirir los equipos necesarios, la cantidad de especialistas necesarios o cubrir estos
tratamientos para todas las personas que los necesitan, por lo que su mortalidad tiene a

incrementarse.'*

A nivel mundial en el afio 2004 la prevalencia de pacientes en terapia de sustitucion
renal era de aproximadamente 1°800.000 pacientes, es decir 215 pacientes por millon de
poblacién, el 77% en didlisis y el 23% con un trasplante renal funcional. Al final de ese
afnio, el 89% de los pacientes en el mundo recibian hemodialisis (HD), mientras que solo

el 11% se encontraban en diélisis peritoneal (DP). *



La enfermedad renal crénica en nifios es quiza una de las patologias mas dificiles de
manejar, debido a las complicaciones logisticas que su adecuado tratamiento requiere.
Es importante Ilegar a un diagndstico temprano con el propdsito de retardar el ingreso
de nifios de manera temprana a terapia de sustitucion renal por lo que cada dia el
pediatra y el nefrologo se enfrentan a multiples retos para la salvar la vida de estos

pacientes.

Por la gravedad de esta patologia en un estudio realizado en latinoamerica, se ha
observado que la calidad de vida del paciente afectado es menor a 50% tanto en su
aspecto fisico como mental. En esta serie la depresion coexistié en 53.7% de los

pacientes analizados.?

En este caso se trata de analizar la enfermedad renal crénica en estadio 5 en la edad
pediatrica con el proposito de facilitar su entendimiento para un manejo adecuado y asi

tratar de disminuir las complicaciones que esta patologia tiende a presentar.



OBJETIVOS
Objetivo General
= Establecer un diagnostico oportuno de la patologia, para emplear un manejo

adecuado en pacientes con enfermedad renal cronica terminal secundaria a lupus

eritematoso sistémico, a fin de evitar complicaciones

Objetivos Especificos
= Identificar los factores de riesgo que favorecen al desarrollo de enfermedad renal

cronica terminal secundaria a LES

= Promover la utilizacion de herramientas que ayuden a mejorar el diagnostico,
manejo y prevencion de enfermedad renal cronica terminal secundaria a LES

= Proponer acciones de prevencion y promociéon de salud que modifique los

factores de riesgo ante el desarrollo de ERCT secundaria a LES.



RECOPILACION Y DESCRIPCION DE LAS FUENTES UTILIZADAS

La realizacion del presente caso clinico, fue realizada mediante el uso de varias fuentes

dentro de las cuales se recalca la recopilacion y el andlisis detallado de:

Historia clinica, en base al sistema AS 400 del Hospital IESS, en la que se destaca la
revision de documentos a través en la cual se obtuvieron la mayor parte de datos del
caso clinico, desde el inicio de su sintomatologia, tiempo de permanencia hospitalaria,

manejos clinicos, caracteristicas de la atencion e identificacion de puntos criticos.

Informacion proporcionada directamente por los familiares de la paciente, mediante una

entrevista personalizada, quienes de manera voluntaria brindaron dicha informacion.

Fuentes bibliograficas como Libros, Guias de practica clinica y articulos de revision ya
que resumen Yy evaltan todas las evidencias relevantes sobre la ERCT, con el objeto de
ayudar al personal de salud a escoger la mejor estrategia para un correcto tratamiento
individualizado, a pesar de que en nuestro pais no existen datos valiosos sobre ERC en

pediatria, se utilizé fuentes de prestigio mundial.



DESARROLLO

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 9 afios 2 meses de edad, nacida el 9 de junio del 2006 en Ambato
y residente en Quero, soltera, catdlica, mestiza, grupo sanguineo ORH+, sin ningun
nivel de escolaridad. Antecedentes prenatales: Madre con Embarazo a los 16 afios G:3
A:0 P:3 C:0 HV:3 HM:0. Embarazo no planeado, pero deseado, controles prenatales:
3, ecografias:2 con reporte normal, recibe hierro durante todo el embarazo, 1 dosis de
toxoide antitetanico, no toma acido folico. Antecedentes natales: Producto de la primera
gesta, nacida a las 40 semanas, recibido por parto cefalovaginal, antropometria: no
recuerda, llanto inmediato y alojamiento conjunto. Antecedentes postnatales: desarrollo
psicomotor adecuado, seno materno exclusivo hasta 1 afio 3 meses, prueba alimentos: 7
meses, dieta familiar: 15 meses, con inmunizaciones completas para la edad pero no se

comprueba con carné.

APP: Lupus Eritematoso Sistémico, Enfermedad Renal Croénica Terminal. AQX:
Herniorrafia Umbilical hace 2 meses, colocacion de catéter de drenaje para dialisis
peritoneal hace 2 meses. Alergias no refiere. APF: Bisabuela paterna con Hipertension
Arterial. Medicacion Actual: Prednisona 5 mg VO QD, Calcio 1 tab VO QD, Acido
Félico 1 tableta VO QD, Complejo B 8cc VO QD.

Motivo de Consulta: Astenia

Enfermedad Actual: Paciente acude a control de patologia de base (ERCT), posterior a
varios meses de abandono del tratamiento por descuido familiar, refiriendo astenia,
edema generalizado que se exacerba en las tardes y dificultad respiratoria de 2 meses de
evolucion, para lo cual no ha recibido medicacion, y ante el incremento de cuadro

decide concurrir a control por parte del servicio de nefrologia.

A la exploracion fisica se encuentra con TA 120/100 (percentil 90), FC 82 Ipm, FR: 22
rpm, T° axilar 36,8°C, Sat O2: 93% con FIO2 de 0,21. Paciente despierta, activa,
consiente, orientada en tiempo, espacio y persona, Glasgow 15/15, fascies cushinoides,
edema palpebral bilateral, conjuntivas palidas, Cuello con presencia de adenopatias

cervicales posteriores no dolorosas, Corazon sin alteracion, Pulmones con estertores



basal derecho, Abdomen no doloroso, con presencia de onda ascitica, Extremidades

inferiores edematosas ++/+++, ENE: normal.

ANALISIS DEL CASO

Nos encontramos ante una paciente pediatrica, sin ningun nivel de escolaridad, que a los
5 afios 7 meses ingresa por cuadro de Neumonia + Anasarca, sin alteracion
hemodindmica, con cifras de Tension Arterial (TA) sobre percentil 90 para la edad,
paraclinica demuestra hipoalbuminemia, dislipidemia, consumo del complemento C3,
proteinuria, clearance de creatinina 72.56, por lo que se sospecha de una patologia
nefrotica de probable origen autoinmune por lo cual se solicita anticuerpos ANTI-DNA,
ANA Y ANTIFOSFOLIPIDICO, los cuales reportan resultados positivos,
concluyéndose en un Sindrome Nefrético secundario a Lupus Eritematoso Sistémico
(LES), iniciandose tratamiento instrahospitalario con pulsos de metilprednisolona, en
conjunto con una terapéutica sintomatica la cual incluyo el uso de diuréticos de asa para
lograr disminuir el edema exteriorizado. Presentando una respuesta favorable se envia a
domicilio con inmunosupresion constante (Azatioprina, Prednisona) y Enalapril para
control de TA. 5 meses después, reingresa con signos de actividad lupica y
glomerulonefritis activa, por lo que se inicia pulsos de metilprednisolona vy
Micofenolato con buena evolucién. - Durante 4 meses se mantiene con buen control y
presenta cuadro de neumonia adquirida en la comunidad, el cual es tratado con
Ampicilina + IBL con lo cual remite cuadro respiratorio, sin embargo persiste con TA
sobre percentil 90 para la edad, edema palpebral y de miembros inferiores, por lo que se
cambia antihipertensivo a Losartan 25mg VO QD. Posterior a 5 meses en nuevo control
las cifras de TA no han sido controladas a pesar de nuevo antihipertensivo, y paciente
ingresa con cuadro de ascitis y edema palpebral persistente, con clearance de creatinina:
58.53 (disminuido con relacion al inicial), PCR elevado, hipoalbuminemia, RX de
torax muestra derrame pleural bilateral, ECO: rifiones ecogénicos edematosos de
tamafio normal con compresion del seno renal. Por lo que aun permanece sin criterios
RIFLE ni AKIN para injuria renal, por lo que se inicia terapia con RITUXIMAB, y
administracion de albumina humana, luego de lo cual se observa aparentemente
controlada la actividad lupica, y presenta disminucion de su ascitis, a pesar de existir
una TA sin variacion, ya con un regular control de edemas por lo que se deriva a

domicilio con diuréticos orales e inmunosupresion. Paciente abandona tratamiento



durante varios meses por aparente descuido familiar, luego de lo cual acude a control
por cuadro de infeccion respiratoria baja la cual es tratada exitosamente, pero en los
exdmenes de laboratorio de control se muestra una reactivacion de la proteinuria
previamente presente por lo que es ingresada para tratamiento de cuadro infeccioso
respiratorio y continuacién de inmunosupresion, luego de lo cual se da de alta con
seguimiento continuo por consulta externa, se realiza examenes de control donde se
muestra ya una elevacion de la creatinina, sin embargo es 1 afio después en el control
donde se toma en cuenta la elevacion de creatinina de 3mg/dl, sugerente de
glomerulopatia rapidamente progresiva sin consumo de complemento con actividad
lupica por lo que se sugiere ingreso y se inicia protocolo de rescate con pulsos de
metilprednisolona por deterioro de la funcion renal, y ante presencia de focos sépticos a
nivel dentario, se decide eliminacion de los mismos. Ya una vez finalizado los pulsos de
metilprednisolona se reinicia con prednisona, sin embargo persiste con azoados
elevados, con una tasa de filtrado glomerular calculada por SCHWARTZ de 8ml/min
corregido para superficie corporal de 5.6ml/minuto compatible para Enfermedad Renal
Crénica Terminal estadio 5, y a pesar de no tener signos de uremia, se decide iniciar
tratamiento con hemodidlisis. Se coloca catéter yugular izquierdo para hemodialisis sin
complicaciones en su primer dia postdialisis con TA 100/60mmHg, a pesar de
tratamiento, valores de urea y creatinina no ceden por lo que se decide que la paciente
permanezca en hemodidlisis, y se disminuye dosis de corticoides a 1 mg/kg, y en dias
posteriores se evidencia elevacion de TA sobre percentil 90 y diuresis horaria de
1.18ML/KG/H, y se decide colocaciéon de catéter para dialisis peritoneal. Durante la
colocacion del mismo se evidencia una hernia umbilical, la cual es corregida
quirdrgicamente mediante herniorrafia. Se inicia terapia de remplazo renal mediante

catéter peritoneal sin aparentes complicaciones.

Actualmente paciente de 9 afios 2 meses en su segundo mes de tratamiento con dialisis
peritoneal, en Gltimo control se aprecia catéter con secrecion purulenta por lo que se
inicia tratamiento con ceftriaxona y se decide su ingreso a pediatria donde se encuentra
hospitalizada hasta la actualidad con cifras de TA en percentil 90, y regular control de

azoados.

Por el tiempo de evolucién de la enfermedad, deduce que la paciente fue portadora de
una de las mas temidas complicaciones de la enfermedad de base (LES), es decir el

dafo renal, catalogado como una insuficiencia renal crénica progresiva, la cual ha sido



catalogada como la pérdida progresiva, permanente e irreversible de la tasa de filtrado
glomerular, a lo largo de un tiempo variable, a veces meses (e incluso afios), que puede
ser asintomaética hasta que el filtrado glomerular se haya reducido al 25 % de lo normal.
La NKF (National Kidney Foundation) clasifica la insuficiencia renal crénica en 5

estadios (tabla 2) en funcién del filtrado glomerular renal.™

Tabla 1 Sistema de definicion y clasificacion/estratificacion para lesion renal aguda (LRA)

Grado de LRA  Creatinina Gasto Urinario

LRAI Incremento de la creatinina igual o mayor a Menor a 0.5 mi/kg/h por
0.3mg/dl o incremento de 150-200% de la basal ~ més de 6 horas

LRA I Incremento de la creatinina mas de 200-300% menor a 0.5 ml/kg/h por
de la basal maés de 12 horas

LRA I Incremento de la creatinina mas del 300% de la menor a 0.5 ml/kg/h por
basal con creatinina de 4 mg/dl o tratamiento mas de 24 horas o anuria
con reemplazo renal por 12 horas

Rev Asoc Mex Med Crit'y Ter Int 2009;23(4):241-244

A pesar de que La Enfermedad Renal Crénica (ERC) es poco frecuente en la edad
pediatrica, ya que estadisticamente la sufren apenas 5 a 10 nifios por millén cada afio
tiende a aumentar en aquellos pacientes con patologias autoinmunes.’® Al comienzo de
la ERC casi no hay un cuadro clinico que nos pueda advertir algin tipo de deterioro de
la funcion renal, esto en relacién a estados adaptativos que se van desarrollando
progresivamente, de ahi que en estadios tempranos (Tasa de Filtracion Glomerular
(TFG) 70-100% del normal), los pacientes no tienen sintomas urémicos. Sin embargo se
logré el diagnostico oportuno de la patologia autoinmune que presuntivamente es la que
generd todas las complicaciones siendo la de mayor dafio la nefropatia con la que
debuta la paciente no siendo tan rara, ya que se presenta entre un 60% y un 80% de los
pacientes con esta patologia autoinmune® de los cuales aproximadamente 20%
progresan a enfermedad renal crénica terminal en los primeros 10 afios luego del

diagnéstico, requiriendo diélisis de mantenimiento o trasplante renal.’

Tabla 2 Clasificacidn compuesta por los riesgos relativos segin FG y Albuminuria.

Sin ERC Pronoéstico de ERC por | Albuminuria Estadios
Riesgo Leve FG y categorias de Descripcion e intervalo
Riesgo Moderado Albuminuria: KDIGO | A1l A2 A3
Riesgo Alto 2012 Aumento 0 | Aumento Aumento
Riesgo Muy Alto Normal moderado Severo
< 30 mg/g 20-299mg/g >300 mg /g

5 | GL Normal o elevado >90
S| G2 Descenso Leve 60-89
S=| G3A | Descenso Leve / moderado | 45-59 |
W £| G3B | Descenso Moderado / grave | 30-44 |
o g[G4 Grave 15-29 |

~| G5 Fallo Renal <15 \
KDIGO 2012




La incidencia media anual de LES en edad pediatrica es de 0,36-0,9/100.000, y es
mucho mas frecuente en mujeres que en varones (relacion 5:1), sobre todo a partir de
los 5 afios de edad, y aumenta su prevalencia después de la primera década de la vida.
Sin embargo un estudio realizado en familiares de pacientes que se encuentran en
terapia sustitutiva renal logro identificar individuos con etapas tempranas de

enfermedad renal.?*

En el caso de nuestra paciente se pretende analizar su patologia renal, sin embargo es
necesario el conocimiento sobre la enfermedad que llevo a la ERC. Para catalogar un
cuadro de LES, actualmente se plantean varios criterios diagndsticos tanto clinicos

como inmunolégicos:
Criterios Clinicos:

Lupus cutaneo agudo
Lupus cutaneo cronico
Ulceras orales
Alopecia “sin cicatriz”
Sinovitis

Serositis

N o g s~ w D Pe

Trastorno Renal
» Proteinuria/Creatinina (o Proteina Urinaria en 24 horas) representando
500 mg de proteina/24h o cilindros de células rojas
8. Trastorno Neuroldgico
9. Anemia hemolitica 6 coombs directo positivo
10. Leucopenia

11. Trombocitopenia
Criterios Inmunoldgicos

1. ANA por encima del rango de referencia.

2. AntiDNA de doble cadena por encima del rango de referencia, excepto el que
sea tomado por el método ELISA: dos veces por encima del rango de referencia
del laboratorio.

3. Anti Sm

4. Anticuerpos anti fosfolipido: cualquiera de los siguientes.

« Anticoagulante lupico



VDRL falsamente positivo

Anticardiolipinas a titulos intermedios o altos (IgA, 1gG o IgM)
Anti B2 glicoproteina I (IgA, 1gG o IgM)

ol

. Hipocomplementemia (C3/C4 6 CH50 bajos)

. Coombs Directo Positivo en ausencia de anemia hemolitica®®

[op)

Con respecto a la afectacion renal en LES, esta tiende a encontrarse en distintos grados

en aproximadamente dos tercios de los nifios con LES.

Establecer un diagndstico especifico del tipo de afectacion renal es muy importante
dado el diferente tratamiento requerido. Por este motivo, la realizacién de una biopsia

renal representa el primer paso antes de tomar una decision terapéutica (tabla 3).

El objetivo del tratamiento de la nefritis lupica es conseguir la remision clinica. Aunque
existe mucha variedad de criterios a la hora de definir la respuesta terapéutica (tabla 4) y

seguin diferentes autores, lo mas importante del tratamiento es conseguir inactividad.*

Tabla 3 Clasificacidn histoldgica de la nefritis lupica

Clase I: nefritis lapica con afectacion minima del mesangio

Glomérulos normales en el anélisis con microscopio de luz, pero dep6sitos inmunitarios en el
mesangio en el estudio con inmunofluorescencia

Clase Il: nefritis lpica con proliferacion del mesangio

Hipercelularidad Unicamente del mesangio de cualquier grado o expansion de la matriz del
mesangio en el analisis con microscopio de luz, con depésitos inmunitarios en el

mesangio. Algunos depésitos subepiteliales o subendoteliales aislados son visibles mediante
inmunofluorescencia o con el analisis con microscopio electronico, pero no en el estudio con
microscopio de luz.

Clase Il1: nefritis ldpica focal

Glomerulonefritis focal, segmentaria o global endocapilar o extracapilar, activa o inactiva, que
afecta <50% de todos los glomérulos, tipicamente con depdsitos inmunitarios circunscritos en el
subendotelio, con o sin alteraciones del mesangio.

Clase 111 (A): lesiones activas, nefritis ldpica proliferativa focal

Clase 111 (A/C): lesiones activas y cronicas, proliferacion focal y nefritis lUpica esclerosante
Clase 111 (C): lesiones inactivas cronicas con cicatrices glomerulares, nefritis lipica esclerosante
circunscrita

Clase 1V: nefritis lGpica difusa

Glomerulonefritis endocapilar o extracapilar activa o inactiva, difusa, segmentaria o global, que
afecta >50% de todos los glomérulos, de manera clasica con depositos inmunitarios

difusos en el subendotelio, con o sin alteraciones en el mesangio. Esta clase se divide en nefritis
lUpica segmentaria difusa (IV-S) cuando >50% de los glomérulos afectados tienen

lesiones segmentarias y nefritis lpica difusa global (IV-G) cuando >50% de los glomérulos
afectados tiene lesiones globales. Segmentario se define como una lesién glomerular

que afecta <50% del penacho glomerular. Esta clase incluye casos con depoésitos difusos en asa
de alambre, pero con proliferacion glomerular escasa o nula.

Clase IV-S (A): lesiones activas, nefritis lUpica proliferativa segmentaria difusa

Clase IV-G (A): lesiones activas, nefritis lipica proliferativa global difusa
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Clase IV-S (A/C): lesiones activas y crdnicas, nefritis l0pica proliferativa y esclerosante
segmentaria difusa

Clase 1V-G (A/C): lesiones activas y cronicas, nefritis IUpica proliferativa global difusa y
esclerosante

Clase IV-S (C): lesiones inactivas cronicas con cicatrices, nefritis lUpica esclerosante
segmentaria difusa

Clase IV-G (C): lesiones cronicas inactivas con cicatrices, nefritis lUpica esclerosante global
Clase V: nefritis lUpica membranosa

Depositos inmunitarios subepiteliales globales o segmentarios o sus secuelas morfoldgicas en el
analisis microscdpico de luz o en el estudio de inmunofluorescencia o con microscopio
electronico, con o sin alteraciones en el mesangio. La nefritis lUpica clase V puede presentarse
en combinacidn con clase 111 o IV, en cuyo caso ambas se diagnosticaran.

La nefritis lapica clase V mostrara esclerosis avanzada.

Clase VI: nefritis lGpica esclerética avanzada

>90% de glomérulos globalmente esclerosados sin actividad residual.!

International Society of Nephrology y Renal Pathology Society. Harrison 18 edicion, 2012

Tabla 4 Criterios para definir respuesta terapéutica en NL

Criterio Definicion
Funcién renal Mejora si aumenta >25% el filtrado glomerular respecto al
basal

Empeora si disminuye >25%

Proteinuria (indice proteinuria/creatinina) Respuesta parcial: 0,2-2
Respuesta total: <0,2
Empeora si aumenta >100%

Sedimento urinario Mejora si pasa de sedimento activo (cilindros celulares y
hematuria macroscopica) a inactivo

American College of Rheumatology 2006

El dafio renal se produce posterior a existir un depdsito de complejos inmunes,
formados localmente o depositados desde la circulacion sanguinea. Estos
inmunocomplejos contienen varios antigenos, como DNA, histonas y restos de nucleos
celulares, asi como componentes de la membrana basal glomerular. Inicialmente se
localizan en el espacio subendotelial y mesangial y posteriormente en el area
subepitelial de la membrana basal glomerular. Estos inmunocomplejos pueden inducir
dafo tisular, mediado por la via del receptor Fc, a través de la activacion del
complemento y de diversas células inflamatorias. Los linfocitos T, asi como los
neutrofilos, células plasmaticas, macrdéfagos y linfocitos B, producen una serie de
mediadores que incluyen interleucinas, enzimas proteoliticas y factores pro-coagulantes
asi como activacion del complemento que van a contribuir a la hipercelularidad
glomerular, las modificaciones endoteliales, la sintesis de matriz extracelular y
finalmente, la aparicion de proteinuria, hematuria y la consecuente disminucion de la

filtracion glomerular.'®
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Realizando un corte de TFG debajo del cual se ha observado la sintomatologia urémica,
este seria por debajo de 30 ml/min en donde aparecen progresivamente los sintomas que
conforman el sindrome urémico: anorexia y nauseas, astenia, déficit de concentracion,
retencion hidrosalina con edemas, parestesias, e insomnio. Sin embargo, especialmente
cuando la enfermedad renal evoluciona muy lentamente, hay enfermos que se
mantienen practicamente asintomaticos hasta etapas terminales, que es lo sucedido en
nuestra paciente, que con una TFG de 15 ml/min no presento sintomatologia urémica,
sin embargo ante la deteccion brusca de un valor de 8ml/min se vio la necesidad de

iniciar con TSR.8

La ERC se caracteriza por un deterioro irreversible de la funcién renal que progresa
gradualmente hasta llegar a una etapa terminal, siendo sus causas en la edad pediatrica
diferentes a las que se presentan en los adultos que generalmente se asocian a
enfermedades crénicas no transmisibles, ya que en estos, apenas un escaso porcentaje de
pacientes llegan a enfermedad renal terminal sin etiologia conocida, predominando las
Malformaciones congénitas, Enfermedades glomerulares primarias o secundarias y con

menor frecuencia las de orden genético.?

Para establecer un diagndstico de ERC en la edad pediatrica, es necesaria la valoracion
individualizada de cada paciente, teniendo a la cabeza la historia clinica, acompafado

de examenes de laboratorio e imagenes.

Uno de los parametros Utiles en este diagnostico es la medicion del filtrado glomerular,
ya que nos permite establecer el estadio y en base a eso instaurar una terapia oportuna.
En los ultimos afios han salido a la luz varios marcadores directos (inulina, DTPA,
EDTA, iodotalamato) los cuales son méas precisos que el aclaramiento de creatinina
(CCr), pero su escases en nuestro medio junto a la complicada metodologia los hace

inutilizables en la practica clinica rutinaria.® *’

La evaluacion de la funcion renal glomerular no debe basarse Unicamente en la
concentracion sérica de creatinina, sino que debe de ir acompafiada de una estimacion
del filtrado glomerular obtenido a partir de una ecuacion, siendo la méas adecuada la de

Schwartz que se muestra a continuacion:
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ml

FG min _ LONGITUD cm * Constante K

1.73m2 | creatinina en sangre

Sin embargo varios datos sugieren que la ecuaciéon CKD-EPI es la mejor ecuacion

basada en creatinina para estimar la FG en pacientes con LES. *°

A pesar del uso de las distintas ecuaciones, la valoracion pediatrica tiende a diferir de
estos resultados, por lo que en ocasiones se suele usar Intervalos de referencia de
concentracion de creatinina en suero para métodos de medida estandarizados, basados

en percentiles (tabla 5 - 6).

Tabla 5 Intervalos de referencia de concentracién de creatinina en suero para métodos de medida
estandarizados

GRUPO DE EDAD N  PERCENTIL 2.5 umol PERCENTIL 97.5 umol
(mg/dl) (mg/dl)
Neonatos pretérmino 0-21 dias 58 29 (0.32) 90 (1.01)
Neonatos a término 0-14 dias 69 22(0.25) 73(0.82)
2 meses a menor a 1 afio 41 11 (0.12) 34 (0.38)
1 afio a menores de 3 afos 45 15 (0.17) 30 (0.34)
3 afios a menores de 5 afios 41 21 (0.24) 34 (0.38)
5 afios a menores de 7 afios 43 26 (0.29) 40 (0.45)
7 aflos menores de 9 afios 46 31 (0.35) 46 (0.52)
9 aflos a menores de 11 afios 47 35 (0.39) 53 (0.60)
11 afios a 13 afios 42 39 (0.44) 59 (0.66)
13 afios a menores de 15 afios 38 41 (0.46) 65 (0.73)

R. Montafiés Bermtdez. ASOCIACION ESPANOLA DE PEDIATRIA, Documento de consenso: recomendaciones sobre la
utilizacion de ecuaciones para la estimacion del filtrado glomerular en nifios. 2014

Tabla 6 Valores de referencia del filtrado glomerular en poblacién pediatrica

Edad N FG (ml/min/1.73) Meétodo de referencia
Recién nacidos pre término
Dia7 142 19.9+/-9.3
Dia 14 115 22.1+/-14.9 Aclaramiento de creatinina
Dia 21 100 24.6+/-10.8
Dia 28 92 27.8+/-126
Recién nacidos a termino
0-3 meses 30 60.4+/-17.4 Aclaramiento renal de inulina
4-6 meses 11 87.4+/-22.3
7-12 meses 10 96.2+/-12.2
1-2 afios 9 105.2+/-17.3
Menores 1, 2 18 54.1+/-14.1
meses
1,2-3, 6 meses 18 65.2 +/-14.4
3,6-7,2 22 81.8+/-19.2 Aclaramiento plasmatico de Cr-EDTA
7,2-12 meses 17 103+/-20.1
12-18 meses 20 26+/-18.3
18-24 meses 19 111+/-19.8
Mayor de 24 142 114+/-24.4
meses
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3-4 afios 24 111.2 +/-18.5

5-6 afios 21 114+/-18.6 Aclaramiento renal de la inulina
7-8 afios 18 111.3+/-18.3

9-10 afios 19 110.0+/-21.6

11-12 afios 25 116.4+/-18.9

13-14 afios 27 117+/-16.1

R. Montafiés Bermidez. ASOCIACION ESPANOLA DE PEDIATRIA, Documento de consenso: recomendaciones sobre la
utilizacion de ecuaciones para la estimacion del filtrado glomerular en nifios. 2014

Ademés de los valores referenciales de laboratorio, la ecografia es un examen de
imagen no invasivo, de gran utilidad en la edad pediatrica, ya que nos ayudara a conocer
en primer lugar si existen dos rifiones, medir su tamafio, analizar su morfologia y
descartar la obstruccion urinaria, en el caso de nuestra paciente al realizarselo se
evidencio: rifiones ecogénicos, edematosos, de tamafio normal con compresién del seno

renal.

Actualmente, debido a los controles ecogréaficos prenatales de detalle anatdmico en 3D
y 4D, un gran porcentaje de estos casos son diagnosticados intradtero, a tal punto que

antes del nacimiento ya se puede iniciar acciones para un tratamiento adecuado.®

Eco-doppler es util en la valoracion de estenosis de arterias renales y sus ramas para
determinar indices de resistencia en las mismas, sin embargo es necesario personal

experimentado.

Angiografia digital estd recomendada para establecer un diagndstico especifico en las de
las enfermedades vasculares renales, al igual que el anterior se debe valorar el riesgo y
beneficio al poder provocar toxicidad renal por el contraste. La angioresonancia o la
angiografia con CO2 obvian la toxicidad por contraste, pero en el caso de la angiografia
con CO2 hay que tener presente, por ser un procedimiento arterial, el riesgo de

enfermedad ateroembolica en pacientes con arteriopatia periferica.

La Biopsia renal es de utilidad cuando se realiza en etapas tempranas de la ERC en
donde nos podria establecer un diagnostico histopatologico especifico, hay que tener en
cuenta en pediatria que no es la primera eleccion, determinando de manera selectiva los
nifos potencialmente requirentes de este procedimiento cuando no hay respuesta a
tratamientos convencionales, cuando el estadio de enfermedad renal es avanzado no se
recomienda ya que en fases avanzadas a menudo nos encontraremos con rifiones
esclerosados y terminales, en esta paciente se logré realizar biopsia renal, sin embargo

nunca se obtuvieron los resultados del mismo.’
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Tratamiento

La terapia se enfocard en las complicaciones y comorbilidades asociadas a la ERC
dependiendo del estadio determinado por el célculo de la tasa de filtrado glomerular.?
Enfatizando siempre en las medidas de renoproteccion y manejo de las complicaciones
(tabla 5).

Tabla 5. Medidas de renoproteccion y manejo de las complicaciones

INTERVENCION OBJETIVO
IECA O ARA 2 Proteinuria <0.5gr/dl FG <2ml/min/afio
Antihipertensivos TA <130/85mmHg

Si proteinuria > 1gr : TA <125/75 mmHg
Restriccion salina 3-5¢gr / dia ( 51-85mEqg/dia)
Restriccion proteica 0,6-0,8 gr/ kg/ dia (6,5-9 gr N orina / dia)
Eritropoyetina +/- hierro (oral o IV) Hemoglobina 11-13 gr/dl
Dieta, ligantes de fosforo , derivados de Vit D En funcién de la estadio ERC
Estatinas,Ezetimiba LDL <100mg/dI
Antiagregantes( AAS, clopidogrel) Profilaxis trombosis
Control glucemia Hb A1C < 7 % ,optimo < 6.5%
Suplementos bicarbonato Bicarbonatremia > 20mEq /I
Consejos tabaquismo Abstinencia
Ejercicio fisico acorde Control de peso, < claudicacién , < insulinoterapia

Nefrologia al dia. ERC volumen 6 1995
Entre las complicaciones a tratar encontramos:
1. Fallo en el balance de liquidos y electrolitos.

= Agua: Cuando la causa de la ERC es patologia estructural existe un defecto en la
capacidad de concentrar la orina por falta de respuesta del tdbulo a la ADH,
disminucion del gradiente osmético tubular y alteracién en la arquitectura tubular y
vascular. Por tanto estos pacientes desarrollan poliuria con hipostenuria cuya
manifestacion clinica puede ser la enuresis. A la vez tampoco pueden responder a
una sobrecarga aguda de volumen porque también esta limitada su capacidad de
dilucion méaxima. A medida que avanza la enfermedad ante la disminucion severa
del filtrado glomerular existe el riego de retencion de fluidos por pérdida progresiva
de diuresis. Esto es mas frecuente y precoz cuando la etiologia es una
glomerulopatia.

= Sodio: En los casos de ERC por patologia estructural existe tendencia a la
natriuresis, originando un balance negativo de sodio. Con la pérdida progresiva del
filtrado glomerular hay una disminucién en la capacidad de adaptacion tubular
rapida a la sobrecarga o restriccion brusca de sodio con riesgo de sobrecarga de

volumen o contraccion del espacio vascular.
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= Potasio: La homeostasis de potasio esta relativamente bien conservada hasta que la
insuficiencia renal estd en fases avanzadas, aumentandola excrecién renal y
digestiva (en condiciones normales es < 20% Yy puede aumentar hasta 75%), pero la
mayoria de pacientes son incapaces de responder a una carga excesiva de potasio (la
ingesta dietética es la mayor fuente de potasio), y pueden desarrollar hiperkaliemia
severa si reciben sobrecarga aguda de potasio por transfusiones, movilizacion
intracelular en estados catabolicos como sepsis con acidosis. La patologia
obstructiva, frecuente en pediatria: reflujo, estenosis pielo-ureteral o uretero-vesical,
vejiga neurOgena, etc, pueden originar un pseudohipoaldosteronismo con

hiperkalemia en fases mas o menos precoces de la ERC.

2. Acumulacién de metabolitos toxicos

Equilibrio acido-base: La acidosis metabolica es comdn en la ERC, se caracteriza por
disminucion del bicarbonato plasmatico y aumento del anion GAP. La acidosis
metabolica es debida a la inhabilidad de excretar hidrogeniones, aumento de la carga
acida enddgena por la disminucion de sintesis de amonio en el segmento distal de la
nefrona y en ocasiones por perdida renal de bicarbonato. EI aumento del anién GAP es
debido a la retencion de aniones que normalmente son excretados por filtracion
glomerular. En fases precoces de ERC el anion GAP puede ser normal (acidosis
hiperclorémica). La acidemia es en parte responsable del retraso en el crecimiento de

estos pacientes, puede agravar la hiperkaliemia e inducir estado catabdlico.

3. Pérdida de sintesis de hormonas: eritropoyetina, 1,25 dihidroxi vitamina D3

METABOLISMO CALCIO-FOSFORO: En la ERC (incluso en estadios precoces)
existe disminucion de la excrecion de fosforo lo que conlleva su retencion y aumento en
plasma, provocando disminucion de la calcemia, y secundariamente aumento de la
secrecion de hormona paratiroidea (PTH) para aumentar la excrecion de fésforo. Con la
pérdida progresiva de funcion renal la retencion de fosforo continlia a pesar de la
concentracion elevada de PTH, provocando un estado de hiperparatiroidismo
persistente. Ademas el metabolismo de la vitamina D esta intimamente ligado al rifion,
la hidroxilacion final a 1,25 hidroxi-vitamina D (calcitriol) que es el metabolito activo
de la vitamina D se realiza en el tubulo proximal gracias a la enzima 1 a-hidroxilasa,
disminuida en la ERC. Entre las funciones del calcitriol estan: aumentar la absorcion de

calcio y fosforo en el intestino delgado, aumentar la resorcion Gsea, ayudar a mantener
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la homeostasis del calcio y favorecer la mineralizacion 6sea con la aposicion Osea de
calcio y fosforo. En la poblacion pediatrica el balance de calcio permanece
marcadamente positivo para asegurar el crecimiento somatico y la mineralizacién dsea.
La enfermedad renal cronica supone un cambio en estos dos procesos llevando a la
situacion de osteodistrofia que determina marcada alteracion en la homeostasis mineral
e hiperparatiroidismo secundario, insuficiencia en 1-25 vitamina D y fallo en el
crecimiento en adicion a enfermedad extra esquelética. Una caracteristica de la
poblacién infantil es que el anormal metabolismo 6seo y mineral en la osificacion
endocondral durante el crecimiento resulta en alteraciones en la epifisis determinando
tanto un retraso en el crecimiento como en la maduracion 6sea. El primer objetivo en el
control del metabolismo calcio/fésforo es mantener las cifras de fosforo dentro de los
limites recomendados segun la edad. La hiperfosfatemia es un estimulo directo para
aumentar la formacion y secrecion de PTH desencadenando el hiperparatiroidismo
secundario (HPT2), otro factor implicado en el desarrollo del HPT2
hiperparatiroidismo es la deficiencia de vitamina D. El primer paso en el tratamiento
sera asegurar que el paciente tenga cifras normales (>30 ng/ml) de 25-OH vitamina D,

si no es asi deberia iniciarse tratamiento con vitamina D2.

4. Alteracion de la respuesta del érgano diana hormonas enddgenas: hormona

decrecimiento.

ANEMIA: La presencia de anemia y su severidad se relaciona con el grado de
insuficiencia renal y con la etiologia de la misma. Se inicia en fases tempranas, estadio
3 con filtrado glomerular inferior a 60 ml/min/1.73 m2 e incrementa su frecuencia y
severidad en estadios 4 y 5, aunque hay variabilidad inter pacientes a cualquier nivel de
funcién renal. En general es una anemia normocrémica y normocitica. Se desarrolla por
falta de sintesis de la eritropoyetina por el rifion y/o presencia de inhibidores de la
eritropoyesis, existe también disminucion de la vida media de los hematies
probablemente debido a las toxinas urémicas. Puede asociarse deficit absoluto o
funcional de Fe o carencia de Vit. B12 y ac. Folico por lo que es necesario su
monitorizacién para su buen control y tratamiento. Definiremos anemia cuando la Hb
este por debajo del P5 para edad y sexo (Tabla 2) La correccion de la anemia repercutira
en una mayor calidad de vida, mayor apetito y mayor crecimiento, y menos frecuencia
de enfermedad cardiovascular. Sabemos que a mayor grado de anemia mayor

crecimiento de ventriculo izquierdo, patologia frecuente en el nifio con ERC aun cuando
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sea asintomatica. El control de la anemia se basard en la monitorizacion de:
Hemoglobina, ndmero total de hematies, porcentaje de hematies o reticulocitos
hipocromos, cifras de Fe, ferritina e indice de saturacion de Trasnferrina, trasnferrina,
Vit. B12 y ac. Félico.?

Una vez que la patologia ha llegado hasta su etapa terminal, la terapéutica se basara en
una terapia de sustitucion renal (hemodialisis, dialisis peritoneal manual vy
automatizada, trasplante renal de donante vivo o cadavérico), teniendo en cuenta que en

un nifo seran necesarias con una TFG menor de 15 ml/min/1.73m2.

INDICACIONES PARA REALIZAR DIALISIS

= Sobrecarga hidrica

= Edema pulmonar / insuficiencia cardiaca congestiva

= Hipertension refractaria al tratamiento

» Eliminacion de liquido en pacientes oligdricos para permitir: mayor apoyo
nutricional, administracion de sangre y sus productos

= Perturbaciones electroliticas / acido-basicas sintomaticas

» Hiperpotasemia (potasio mayor de 6.5 a 7 meq/l) especialmente si existen
anormalidad electrocardiograficas.

= Acidosis metabdlica intensa

= Hiperfosfatemia, hipocalcemia

= Hiperurecemia como sindrome de lisis tumoral

= Hiponatremia o Hipernatremia

= Eliminacion de toxinas

= Sintomas urémicos, como pericarditis, encefalopatia y prurito

= Toxinas endogenas, como salicilatos, etienglicol y litio

= Aumento de la tasa de nitrogeno ureico sanguineo/creatinina sérica sin
posibilidad de reversion inminente

= Errores innatos del metabolismo caracterizado por hiperamonemia

Tabla 6. Ventajas y desventajas de dialisis peritoneal

VENTAJAS DESVENTAJAS
Control basal dinamico de liquidos y parametros Infeccion: peritonitis; infecciones en el punto de salida
bioguimicos del catéter en el tunel
Liberacion de restricciones dietéticas e hidricas Hernias abdominales

Facilidad técnica relativa en lactantes y en nifios de Disminucion de apetito

18



corta edad

No se necesitan pinchazos de aguja Alteraciones de la imagen corporal , por la presencia
del catéter y la protusion abdominal

Independencia y normalizacion relativa de labores Agotamiento de los padres por la responsabilidad de la

diarias ( por ser practicada en el hogar ) dialisis domiciliaria
Menor dependencia de antihipertensores para controlar Necesidad de inyectar por via subcutanea
la presion arterial eritropoyetina humana recombinante

Anemia menos profunda que con la hemodialisis

Clinicas pediatricas norteamericanas dialisis Elizabeth D. Evans

Los cambios que la propia enfermedad exige tienen efectos adversos en la dindmica
familiar. Las intervenciones del enfermero deben centrarse en la identificacion de las
dificultades, el proceso de adaptacion, el intercambio de cuidados y la promocion del

bienestar familiar.%

A pesar de las multiples opciones de tratamiento, es el trasplante renal el tratamiento
mas provechoso que cambia de modo impresionante el panorama general de la salud y

el estilo de vida en los nifios con nefropatia en etapa terminal.*®

En el lupus eritematoso sistémico, las complicaciones renales y neuroldgicas son las que
van a definir el prondstico de la enfermedad, debido a los diferentes fendmenos
isquémicos en estos Organos, que entre otras causas, se producen por la presencia de

anticuerpos antifosfolipidicos.*

En un estudio realizado en un hospital pediatrico realizado durante 4 afios se observd
que en ese tiempo la dialisis peritoneal domiciliaria demostré ser una alternativa factible
de inicio de tratamiento  dialitico para el paciente  pediatrico

con enfermedad renal crénica terminal.??
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FACTORES DE RIESGO

De forma generalizada, un factor de riesgo llega a ser cualquier elemento, rasgo o
exposicion de un individuo que aumente su probabilidad de sufrir una enfermedad o

lesion.t®

Entre los factores de riesgo que favorecen a la aparicion o afectan la progresion del
desarrollo de ERCT existen los no modificables y modificables, que se relacionan con
el inicio o deterioro de la funcidn renal; estos Gltimos son susceptibles de intervencion,
la cual debemos asumir en forma estricta para llevar las cifras de presion arterial o los
diversos parametros bioquimicos al normal exigido, para que la funcién renal se
preserve 0 no se deteriore. Por otra parte, debemos conocer en forma clara la funcion
renal calculada, para poner ain mas énfasis en este grupo de pacientes, y ejercer un
control aun mas estricto sobre ellos. Encontrando asi los no modificables:
Predisposicion genética, factores raciales por la alta prevalencia de HTA y DM en la
poblacion afroamericana, factores materno-fetales, una edad avanzada, y el género
masculino en el cual se ha visto un incremento en la tasa de desarrollo de esta patologia.
Y los modificables que segun la literatura se encuentran: El control de la tensién
arterial, proteinuria, dislipidemia, tabaquismo, acumulacién de fosforo, niveles
plasmaticos altos de aldosterona, hiperuricemia, obesidad, hiperglicemia, Alcoholismo,

entre otros.’

A pesar de que aparentemente la paciente no tenia factores de riesgo, con el inicio de la
enfermedad autoinmune (LES), inicio su primer factor, que se cree podria tener origen
genético, posterior a ello se fueron presenciando varias complicaciones como lo son:

hipertension arterial, proteinuria, mal control domiciliario.

20



El control de la presion arterial es una meta clara dentro del manejo del paciente con
ERC. La elevacion de las cifras de TA a nivel sistémico, se han relacionado con un
aumento de la presion a nivel del glomérulo, ocasionando alteraciones cronicas
hemodinamicas de la arteriola aferente y llevando a un fenémeno conocido como
hiperfiltracion adaptativa, siendo esta posiblemente la fase inicial de la ERC, lo cual
lamentablemente estuvo mal manejado en nuestra paciente, ya que nunca hubo un
control Optimo de su tension arterial. Ha esto se le afiade en nuestra paciente la
presencia de proteinuria, que actualmente se ha considerado como un factor de riesgo

independiente de enfermedad cardiovascular y progresion de la enfermedad renal.®
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IDENTIFICACION DE NUDOS CRITICOS

Los principales puntos criticos encontrados en este caso fueron:

Subestimar la patologia de base (LES), retrasando asi su tratamiento.

No tomar en cuenta las medidas socioecondémicas de la paciente, ya que fue la
causa de abandono de tratamiento durante varios meses

Restar importancia en la progresion de valores de creatinina sérica.

Falta de seguimiento domiciliario, para valorar si existe un correcto uso de la
medicacion, ya que no se logré disminuir los valores de tension arterial.

Retraso en la derivacion del paciente después de su diagnostico inicial a un
centro de mayor especialidad o con la infraestructura adecuada.

Alta médica por varias ocasiones sin planificacion familiar en paciente con

factores de riesgo para el desarrollo de multiples complicaciones.
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OPORTUNIDADES DE MEJORA

A pesar de que la patologia autoinmune fue inevitable, su complicacion catastrofica que

en este caso fue la ERCT se pudo haber evitado o bien retrasado mediante un correcto

seguimiento y uso de medicacion renoprotectora.

OPORTUNIDADES DE
MEJORA

ACCIONES DE MEJORA

Educacién al paciente y

familiares

Realizar reuniones, charlas enfocadas en el uso

correcto de medicacién domiciliaria, y a su vez dar a

conocer las complicaciones que acarrea esta

enfermedad ante un mal manejo de la misma.

Conocimiento y aplicacion

Establecer y actualizar permanentemente protocolos

de guias. . , . .
relacionados a la atencién y manejo, que sean guia de
tratamiento para los pacientes enfermos renales con
patologia autoinmune de base

Contar con el apoyo | Generar multiples, pero necesarias interconsultas a las

multidisciplinario a fin de
abarcar al paciente

integramente.

diferentes especialidades, para evitar el mal uso, o el

no uso de los recursos en el paciente.

23




CONCLUSIONES

Las condiciones socioecondmicas de la paciente, no permitieron que se diera un
adecuado manejo de su patologia de base, lo que posiblemente ayudo a que se
presentara la ERCT como complicacion

Existio un retraso en el diagnostico de ERCT, ya que se en un inicio se obviaron
valores elevados de creatinina.

La ausencia de sintomatologia clinica que ayude a la sospecha de una patologia
renal terminal, interfiri6 en un diagndstico oportuno, y por ende en la
instauracion de su terapéutica.

Las patologias autoinmunes sistémicas, a pesar de que aparentemente llegan a
controlarse, pueden generar complicaciones catastréficas.

Al no existir en nuestro medio el servicio de nefrologia pediatrica, se hace mas
deficiente el uso de guias diagnosticas y terapéuticas para estas patologias.

Ya que es una patologia de poca prevalencia en edad pediatrica, no existen datos

en nuestro pais que nos guien a un diagndéstico oportuno.
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ANEXOS

Anexo 1: Paciente presenta Fascies Cushinoides, Se evidencia Catéter de diélisis
Peritoneal

"

-
&

VESICULA BILIAR

" RINON DERECHO

Anexo 2: Ultima ecografia Abdominal realizada.
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