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Resumen

La esclerosis mesangial difusa aunque es una enfermedad poco frecuente (un caso en 2.154 ingresos en nuestro
Servicio de Pediatria General, 1997), es muy grave y afecta a nifios del primer y segundo afo de la vida.

Puede presentarse pura, asociada al sindrome de Drash (tumor de Wilms, seudohermafroditismo masculino), o a
microcefalia con retardo mental. Con el objetivo de [lamar la atencidn sobre la enfermedad y sobre la
existencia de factores que pudieran agravar su evolucion, se analizan las historias de dos nifos asistidos en el
Servicio.

La agenesia renal en un caso y la enorme cantidad de glomérulos afectados simultdneamente en el otro, son
factores de gravedad a tener en cuenta. La ecografia renal y la biopsia permiten diagnosticar estos factores a

tener en cuenta para el pronéstico.
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Summary

Even diffuse mesangial sclerosis is an infrequent disease (1 case in 2.154 admissions in our General Pediatric
Service, 1997) it is very grave and affects children in the 1t and 2" year of life. It can appear pure, associated
to Drash Syndrome (Wilms tumour, pseudo masculine hermafroditism) or to microcephalia with mental
retardation.

The objective of this study is to prove the existence of factors that can increase the gravity of affection in two
personal cases.

Even though the sample is small, in an unusual disease, the consigned factors: renal agenesis in one case and
the great amount of simultaneously affected glomerulus in the other are gravity factors to take into account.

Renal ultrasound and biopsy allow to diagnose these factors to be taken into account for the prognostic.
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Introduccion

L os sindromes nefréticos que aparecen en el primer afio de la vida generalmente son de curso muy severo y obedecen a causas
gue en la actualidad estén bien establecidas ©.

Si se manifiesta en los primeros dias 0 semanas de vida, generalmente es de causa genética, herencia autosdmicarecesiva, y se



lo denomina "sindrome nefrético congénito” o de tipo "finlandés”’, ya que fue en Finlandia donde se descubrieron numerosos
casos @.

Es de extraordinariaintensidad desde el inicio, con una gran anasarcay proteinuria masiva. Fallecen por desnutricién e
infecciones severas. Actualmente pueden salvarse si se practica un trasplante renal precedido por binefrectomia.

Las lesiones renal es béasi cas consisten en dil ataciones quisticas moniliformes en |os tlbul os contorneados proximales. S6lo
tardiamente aparecen lesiones glomerulares.

La esclerosis mesangial difusa descrita por Habib y Bois en 1973 @, es més tardia en manifestarsey lo puede hacer en el
primer o segundo afio de lavida ®.

Su anatomia patol dgi ca es absol utamente caracteristica, con una esclerosis difusa del mesangio rodeado de una corona de
céulas epiteliales (figuras 1y 2).
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Figura 1. Esclerosis mesangial difusa
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Figura 2. Glomérulo con esclerosis mesangial difusa del mesangio rodeado por una corona de células epiteliales

Finalmente cercadel fin del primer afio de edad, pueden aparecer sindromes nefréticos por esclerosis segmentariay foca y
raramente algun caso de lesién glomerular minima.

Laesclerosis mesangial difusa aunque es una enfermedad poco frecuente (un caso en 2.154 ingresos en nuestro Servicio de
Pediatria General, 1997) es muy grave y puede presentarse pura, asociada a sindrome de Drash (tumor de Wilms,
seudohermafroditismo masculino) por mutaciones de WT1 (gen supresor del tumor de Wilms) en el cromosoma 11 19, 0 a
una microcefalia con retardo mental.

Objetivo

Llamar la atencion sobre la enfermedad y |a existencia de factores que pueden agravar su evolucion. Se anadizan las historias
clinicas de dos nifios asistidos en €l Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR) (Servicio "C").

Casos clinicos

Paciente 1

L actante de dos meses, de sexo femenino, sin antecedentes previos, que consulté por edemas generalizados, oliguriainicial,
intensa depresion sensorial, respiracion profunday anemia, evolucionando en 5 dias. En los exdmenes de laboratorio se
comprobd: acidosis metabdlica severa: ph 6,96; BE -25 mEg/I; bicarbonato (A) 3 mEg/l; bicarbonato (ST) 8,6 mEq/I;
hiperpotasemia (8,2 mEg/l), hiponatremia (124 mEg/l) e hipocal cemia (6,8 mg%). Anemia de 2.300.000 eritrocitosymmz con
minima fragmentacion globular e hiperazoemia (1 g/,,). Con € diagndstico de insuficienciarenal aguda se le efectud didisis
peritoneal, sin obtener mejoria, falleciendo rapidamente el dia del ingreso. En la autopsia se comprob6 agenesiade unrifiény
d estudio histopatol6gico (Dra. M.C. Gubler de Paris) estableci6 que se trataba de una esclerosis mesangia difusa @.

Paciente 2

Nifia de 2 afios, sin antecedentes previos, que ingresa por un sindrome nefrético completo, severo, con anasarcay
microhematuriainiciado 10 dias antes, PA 110/70 y 90/75 mmHg, proteinuria masiva (24,2 g/,,). Complemento normal. AELO

negativo.

Seinicié tratamiento con prednisona 2 mg/kg/ peso/dia, comprobandose en la evolucion que era corticorresistente y ademés
tenia glucosuria (4,7 g). Proteinograma el ectroforético: hipoproteinemiatotal (3,8 g/dl), hipoalbuminemia (1,41 g/dl);
hipogamma (0,23 g%). Hipercolesterolemia: 396 mg%. Lafuncionalidad renal, que fue normal a ingreso (azoemia 0,48 g/,
creatininemia 0,98 mg%), se deteriord répidamente, llegando alainsuficienciarenal en 15 dias (azoemia 2,36 g/00;
creatininemia 1,47 mg%).



Labiopsiarena comprobé que de 30 glomérulos, 28 presentaban una esclerosis mesangial difusa (figuras 1 y 2).

Esta nifia vive gracias ala hemodialisis seguida actualmente de didlisis peritoneal cronica 7.

Discusion
Dada lafatade informacion bibliogréfica sobre la patol ogia renal en los monorrenos, decidimos investigarlo.

En un trabajo que publicamos en Archivos de Pediatriadel Uruguay 69 referido ala glomerulonefritis aguda post-
estreptococci ca en monorrenos, presentamos tres casos en |os que se daba esa situacion.

En su inicio fueron de forma més grave que lo habitual, con proteinurias masivas, insuficiencia renal, hipertension arterial
severa, etcétera

Nuestra hip6tesis es que, a depositarse en un solo rifién los complejos inmunes circulantes de la GNDA, pueden producir mas
dafio que si se depositaran en los dos rifiones como es |o habitual .

Lo mismo sucederia en la esclerosis mesangia difusadel caso 1, que presentaba un solo rifion (comprobado por autopsia).

En el caso 2 existian ambos rifiones, con la mayoria de |os glomérul os af ectados con estas lesiones de esclerosis mesangial
difusa. Esta nifiaingresd con una funcionaidad renal alin normal, pero alos 15 dias estaba en insuficienciarenal terminal y
sobrevivio gracias alahemodidlisisinicial y luego aladidlisis peritoneal crénica.

Conclusiones

Se puede concluir que estos dos factores. ser monorreno y tener la mayoria de los glomérul os afectados simultaneay
répidamente, permiten pronosticar la gravedad de esta afeccion.

Laecografiarena y labiopsia permiten diagnosticar estos factores atener en cuenta para el prondstico.
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