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= La displasia renal multiquistica no es hereditaria, se
caracteriza por multiples quistes de tamafio variable no
comunicados entre siy sin parénquima renal funcionante.
Afecta a 1/1.000-4.000 RNV, mas frecuente en varones y
en el lado izquierdo. Importante seguir al paciente ya que
el 40% se asocia con alteraciones nefrourologicas en el
rifidn contralateral con mayor riesgo de enfermedad por
reflujo. Sila ECO no es concluyente o se aprecian anoma-
lias contralaterales, debe completarse el estudio radiolo-
gico conuna CUMSy un DMSA.

© SEPEAP Sociedad Espaiola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencion Primaria
Www.sepeap.org

Pediatria Integral on line y normas
de publicacién en:
www.pediatriaintegral.es

Periodicidad:

8 numeros / afio

Suscripcion:

Gratuita para los socios de SEPEAP.
Los no socios deberan contactar con la
Secretaria Técnica por correo electrénico.
Secretaria Técnica:
secretaria@pediatriaintegral.es
Publicidad:
publicidad@pediatriaintegral.es

° Miembro de la European
ECPCP % Confederation of Primary

Care Pediatrician



Pediatria Integral

PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Formacién
Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es el
6rgano de Expresion de la Sociedad Espafiola de
Pediatria Extrahospitalaria y Atencién Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y
experimentales en el campo de la Pediatria,
incluyendo aspectos bioquimicos, fisiolégicos y
preventivos. Acepta contribuciones de todo el
mundo bajo la condicién de haber sido solicitadas
por el Comité Ejecutivo de la revista y de no haber
sido publicadas previamente ni enviadas a otra
revista para consideracion. PEDIATRIA
INTEGRAL acepta articulos de revision (bajo la
forma de estado del arte o topicos de importancia
clinica que repasan la bibliografia internacional
mas relevante), comunicaciones cortas (incluidas
en la seccién de informacion) y cartas al director
(como férum para comentarios y discusiones
acerca de la linea editorial de la publicacion).
PEDIATRIA INTEGRAL publica 10 nimeros al afio,
y cada volumen se complementa con dos
suplementos del programa integrado (casos
clinicos, preguntas y respuestas comentadas) y
un numero extraordinario con las actividades
cientificas del Congreso Anual de la SEPEAP.
PEDIATRIA INTEGRAL se distribuye entre los
pediatras de Espafa directamente. SWETS es la
Agencia Internacional de Suscripcion elegida por
la revista para su distribucién mundial fuera de
este area.

© Reservados todos los derechos. Absolutamen-
te todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucién de los mismos. Los derechos de
autory copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la
Convencion de Bernay la Convencién Internacio-
nal del Copyright. Todos los derechos reservados.
Ademas de lo establecido especificamente por
las leyes nacionales de derechos de autor y copia,

Actividad Acreditada por la Comisién de Formacion
Continuada de las Profesiones Sanitarias de la Comu-
nidad de Madrid, integrada en el Sistema de Acredita-
cién de la Formacion Continuada de los Profesionales
Sanitarios de caracter Unico para todo el Sistema

Nacional de Salud.

Visite la web oficial de la Sociedad: www.sepeap.org,
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e Informacion actualizada

¢ Boletin de inscripcién a la SEPEAP (gratuito para
los MIR de pediatria: los afios de residencia mas

uno)
e Normas de publicacion
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También puede consultar la revista en su edicion

electronica: www.pediatriaintegral.es
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ninguna parte de esta publicacién puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no
es requerido para copias de resimenes o
abstracts, siempre que se cite la referencia
completa. El fotocopiado multiple de los
contenidos siempre es ilegal y es perseguido por
ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo
534 bis del Cédigo Penal vigente en Espafia,
podrén ser castigados con penas de multa y
privacion de libertad quienes reprodujeren o
plagiaren, en todo o en parte, una obra literaria,
artistica o cientifica fijada en cualquier tipo de
soporte sin la preceptiva autorizacion.

La autorizacién para fotocopiar articulos para uso
interno o personal sera obtenida de la Direccién
de PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y otros
usuarios el permiso de fotocopiado sera obtenido
de Copyright Clearance Center (CCC) Transactio-
nal Reporting Service o sus Agentes (en Espafa,
CEDRO, numero de asociado: E00464), mediante
el pago por articulo. El consentimiento para
fotocopiado sera otorgado con la condicién de
quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimien-
to no serd vélido para otras formas de fotocopiado
o reproduccion como distribuciéon general,
reventa, propoésitos promocionales y publicitarios
o para creacion de nuevos trabajos colectivos, en
cuyos casos debera ser gestionado el permiso
directamente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI Tear Sheet Service esta
autorizada por la revista para facilitar copias de
articulos sélo para uso privado.

Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL pueden
ser obtenidos electrénicamente a través del
Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).

Los editores no podran ser tenidos por responsa-
bles de los posibles errores aparecidos en la
publicacion ni tampoco de las consecuencias que
pudieran aparecer por el uso de la informacion
contenida en esta revista. Los autores y editores
realizan un importante esfuerzo para asegurar que
la seleccion de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practica y recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacién.

Fundadaen 1995

No obstante, dadas ciertas circunstancias, como
los continuos avances en la investigacion,
cambios en las leyes y regulaciones nacionales y
el constante flujo de informacién relativa a la
terapéutica farmacoldgica y reacciones de
farmacos, los lectores deben comprobar por si
mismos, en la informacién contenida en cada
farmaco, que no se hayan producido cambios en
las indicaciones y dosis, o anadido precauciones
y avisos importantes. Algo que es particularmente
importante cuando el agente recomendado es un
farmaco nuevo o de uso infrecuente.

La inclusién de anuncios en PEDIATRIA
INTEGRAL no supone de ninguna forma un
respaldo o aprobacién de los productos
promocionales por parte de los editores de la
revista o sociedades miembros, del cuerpo
editorial y lademostracién de la calidad o ventajas
de los productos anunciados son de la exclusiva
responsabilidad de los anunciantes.

El uso de nombres de descripcién general,
nombres comerciales, nombres registrados... en
PEDIATRIA INTEGRAL, incluso si no estan
especificamente identificados, no implica que
esos nombres no estén protegidos por leyes o
regulaciones. El uso de nombres comerciales en
la revista tiene propésitos exclusivos de identifi-
cacion y no implican ningtn tipo de reconocimien-
to por parte de la publicacion o sus editores.

Las recomendaciones, opiniones o conclusiones
expresadas en los articulos de PEDIATRIA
INTEGRAL son realizadas exclusivamente por los
autores, de forma que los editores declinan
cualquier responsabilidad legal o profesional en
estamateria.

Los autores de los articulos publicados en
PEDIATRIA INTEGRAL se comprometen, por
escrito, al enviar los manuscritos, a que son
originales y no han sido publicados con anteriori-
dad. Por esta razoén, los editores no se hacen
responsables del incumplimiento de las leyes de
propiedad intelectual por cualesquiera de los
autores.
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La infancia es una época de la vida muy vulnerable; la OMS y organizaciones
humanitarias advierten continuamente sobre el gran nimero de nifios expuestos
a situaciones de hambre, desnutricién, pobreza, maltrato e incluso explotacién
infantil. Y mientras, paraddjicamente, en nuestro entorno se plantea a menudo
la situacién totalmente contraria: familias donde el nifio se convierte en el
nicleo central, razén de ser de la existencia para sus padres. Los nifios se educan
sobreprotegidos y los padres crian a sus hijos con unos niveles de ansiedad y
expectativas que no son en absoluto beneficiosos para ellos ni para esos nifios

T. de 1a Calle Cabrera

Pediatra de Area Salamanca. Subdirectora de Pediatria Integral

Editorial

“MALASMADRES”

ara el pediatra de Atencién Primaria es fundamental

conocer c6mo es el proceso de crianza y el modelo

de educacién en cada uno de nuestros pacientes, ya
que pueden repercutir de manera muy importante sobre el
desarrollo madurativo y emocional del nifio. Ademds, ese
conocimiento es fundamental para establecer una adecuada
relacién médico-paciente, que, en el caso de nuestra espe-
cialidad, implica relacién médico-familia. Dicha relacién es
bésica en todos los 4mbitos de la medicina; sin ella, el acto
médico se desvirtia y no serd productivo para el paciente
ni para el médico. Si el pediatra no conoce cudles son las
expectativas y el modelo de crianza de la familia, no podrd
adecuar sus explicaciones y objetivos a ella, y sus mensajes
pueden chocar con las creencias y fines de los padres. Como
consecuencia, la atencién a ese nifio no serd adecuada, men-
cién aparte de posibles conflictos en las consultas a los que,
por desgracia, cada vez estamos mds acostumbrados.

El convertir a los hijos en razén de ser de la familia, en
el centro alrededor del cual se mueven sus padres, tiene un
precio. Y ese precio es un importante sentimiento de res-
ponsabilidad que no siempre es bien entendido y manejado
por todos los padres. En muchas ocasiones, se convierte
en sobreproteccion, ansiedad, expectativas desmesuradas e
incapacidad para enfrentarse al minimo contratiempo que
afecte al menor. Nos encontramos con padres desbordados
ante cualquier suceso que se salga minimamente de lo habi-
tual, incapaces de manejar una simple fiebre ni un catarro,
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agobiados si el nifio se pelea con un amigo o si la profesora
le amonesta en clase.

Este fenémeno de sobreproteccién y ansiedad por el nifio
también tiene cabida en las redes sociales. La familia, sobre
todo las madres, buscan apoyo e informacién a través de la
red. Proliferan las piginas web y blogs, donde las mamads
defienden sus modelos de crianza, comentan tendencias en
educacién infantil o buscan consuelo frente a los problemas
de sus hijos o con sus hijos. Este hecho no es bueno ni malo,
es propio de nuestra sociedad, pero para el pediatra seria una
informacién muy valiosa el conocerlo.

La sociedad no se lo pone ficil a la familia, particular-
mente a las mamds. Se les exige ser unas madres perfectas,
con unos estindares que en ninguna época anterior fueron
tan exigentes. Ademds de criar un nifio educado, que saque
buenas notas y que sea buena persona (que eran los objetivos de
nuestras abuelas, recogidos en esos manuales del franquismo
sobre c6mo criar a un hijo), ahora ademas el nifio debe ir a
inglés, francés y, a veces, chino, y —scémo no va a ir a clases
de tenis o padel?”—, —zel futbol?, por supuesto, el nifio parece
un bicho raro si no va™-. Ademds, se les bombardea por todas
partes con mensajes sobre la gravedad de no pasar tiempo
con los nifios (<“pero que ese tiempo sea de calidad ¢eh?” —,
dice el psicologo). Nuestras abuelas mayoritariamente solo se
dedicaban a la casa y a los hijos, ahora la mayoria de las madres
trabajan fuera del hogar ademds de dentro, el tiempo nunca



cuadra. Todo esto produce un gran sentimiento de culpa, de
no llegar, de no estar nunca donde se las requiere (¢en casa,
en el trabajo, en el parque?). Esa culpa, hoy dia, estd presente
en la mayoria de las maternidades y seguramente sea uno de
los engranajes de la rueda en la que se pretende dar al nifio
mds y mds, y mejor y mejor.

Los “blogs de madres” estdn ahi como reflejo de todos
esos sentimientos, y cada vez proliferan mds. Cada uno, enfo-
cado desde una perspectiva, unos mds educativos, otros mds
sociales, unos mds centrados en el nifio, otros en la familia,
algunos otros promulgando determinadas modas o tendencias
educativas... Otros, como “Malasmadres”, que da titulo a esta
editorial, intentando tomarse con humor esa sensacién de las
mamids de que es imposible llegar a todo lo que la sociedad
parece que exige a una buena madre. Parece mds sencillo ser
un “buenpadre”, un “buenhijo” o una “buenabuela’.

Una amiga oncéloga, hace unos dias, me comentd que
después de haber leido un articulo sobre educacién, solo podia
pensar que tenia que sustituir todos sus cursos de forma-
cién de oncohematologia por cursillos de “cémo ser madre”.
Siempre detrds, la sensacién de las madres de que no hacen
lo suficiente por los hijos si estin en el trabajo o por el trabajo
si estdn con los hijos.

Estos niveles de ansiedad en la maternidad, claramente,
no pueden ser beneficiosos para el nifio, como no lo son para
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sus padres. Lo que no estd tan claro es como pararlo. No
hay recetas mégicas. Las mujeres no deben volver atrds en
el trabajo fuera del hogar, todo lo contrario, quedan muchos
pasos por delante. Es muy dificil controlar la ansiedad res-
pecto a que “no criamos como debemos” cuando, por una
parte, se ha convertido al nifio en el centro de la existen-
ciay, por otra, se exige a ambos padres trabajar jornadas
maratonianas que ademds se contindan en casa, amén de las
horas dedicadas al cuidado del hogar, que desgraciadamente
de nuevo suele recaer mayoritariamente sobre la mujer en
muchas familias.

¢Cdémo nos afecta esta situacion a los pediatras, parti-
cularmente en Atencién Primaria? Ante todo, debemos ser
conscientes de ella, ser capaces de percibir lo que hay detras de
esa madre y ese hijo cuando acuden a la consulta por motivos
nimios y nos viene a la cabeza sentenciar que “esa madre estd
histérica...”. ;Qué podemos hacer? Adecuarnos a la mixima en
Medicina sobre el papel del médico: “Curar a veces, Aliviar a
menudo, Consolar, siempre”. Debemos prestar nuestro apoyo a
las familias desbordadas, ser un hombro mds en el que se apo-
yen y no un escollo, poner ficiles nuestras recomendaciones e
intentar adecuarlas a cada familia en la medida de lo posible.
Pensar siempre en el bien del nifio, pero teniendo en cuenta
que para el nifio puede ser mas perjudicial la ansiedad de su
madre que no seguir al pie de la letra las recomendaciones de
los programas de salud. En definitiva, comprender e intentar
no aumentar ain mds la ansiedad. No es poco trabajo.

v Cuestionario de Acreditacion
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y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los

cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

PEDIATRIA INTEGRAL

497


http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es

Malformaciones nefrourologicas

A. Gémez Farpén, C. Granell Suirez,

C. Gutiérrez Segura

Resumen

Las anomalias congénitas del rifién y del tracto
urinario, conocidas con el acronimo inglés CAKUT, se
caracterizan por un conjunto de anomalias estructurales
y funcionales que afectan al rifién, sistema colector,
vejiga y/o uretra, como: agenesia renal, displasia renal
multiquistica, hidronefrosis, estenosis de la unién
pielo-ureteral, reflujo vésico-ureteral, duplicidad

del sistema colector, megauréter, valvulas de uretra
posterior y rifién en herradura. Representan el 20-30%
de las malformaciones congénitas diagnosticadas

en el periodo prenatal y el 30-60% de las causas

de enfermedad renal crénica avanzada en el nifio.
Muchas de estas entidades se relacionan con una
alteracion del desarrollo embrionario con una base
genética, muchas de ellas ain desconocidas.

La hidronefrosis es la malformacién congénita
detectada mas frecuentemente en el periodo prenatal,
presente en el 1-5% de las gestaciones. Este término
ha sido modificado por dilatacién del tracto urinario,
desde que se publicara el consenso multidisciplinar
en el 2014. El principal reto en el manejo de

estas dilataciones es diferenciar las fisiolégicas,

que no precisaran tratamiento y se resolveran
espontaneamente, de aquellas patolégicas.

Este manejo se basara en diferentes pruebas
radiolégicas, médicas y quirlrgicas para un

correcto diagnéstico, seguimiento y tratamiento.

Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Central de Asturias

Abstract

Congenital anomalies of the kidney and urinary
tract (CAKUT) are characterized by structural

and functional abnormalities of kidney,

collecting system, bladder and/or urethra such

as renal agenesis, multicystic kidney disease,
hydronephrosis, ureteropelvic junction obstruction,
vesicoureteral reflux, duplex collecting system,
megaureter, posterior urethral valves and horseshoe
kidney. They have been identified in 20% to 30%
of all fetal congenital anomalies and account for
30-60% of cases of end-stage renal disease in
children. Many of these conditions are related to
maldevelopment of the kidney and urinary tract
and are thus the result of anomalous genetic
mechanisms, some of which are understood and
others of which are not.

Hydronephrosis is the most common abnormality
that can be detected prenatally and is present in
about 1% to 5% of pregnancies. This term has
been substituted to urinary tract dilation since the
multidisciplinary consensus published in 2014.

The main challenge in the management of

urinary tract dilation is to differentiate the ones
that are likely to resolve from the ones that are
pathological. This management involves a spectrum
of radiological, medical, and surgical interventions
for diagnosis, surveillance, and treatment.

Palabras clave: CAKUT; Hidronefrosis; Displasia renal multiquistica; Reflujo vésico-ureteral; Obstruccién ureteral.

Key words: CAKUT; Hydronephrosis; Multicystic dysplastic kidney; Vesico-Ureteral reflux; Ureteral obstruction.

Introduccion

Las anomalias congénitas del rifién y
del tracto urinario (CAKUT) son una de las
anomalias congénitas mas frecuentes en
el periodo prenatal. Aunque suelen tener
un curso benévolo, un pequefio porcentaje
presenta complicaciones médicas serias,
constituyendo la principal causa de enfer-
medad renal crénica (ERC) avanzada en
la infancia.
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as anomalias congénitas del rifién
L y del tracto urinario se conocen

con el acrénimo inglés CAKUT
(Congenital Anomalies of the Kid-
ney and Urinary Tract), el cual hace
referencia a un grupo heterogéneo de
malformaciones secundarias a una alte-
racién en el desarrollo embrionario del
sistema renal y urinario (Tabla I). Su
importancia radica en su prevalencia,

ya que constituyen cerca del 20-30%
de todas las anomalias detectadas en el
periodo prenatal, con una incidencia del
5-10 por cada 1.000 recién nacidos vivos
(RNV), y en su trascendencia clinica,
ya que a pesar de que la mayoria cur-
san de manera asintomdtica, suponen
la principal causa de ERC avanzada en
la infancia, evolucionando a ella en un
30-60% de los casos(D.
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Tabla I. Etiologia de la dilatacion del tracto urinario (DTU)
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Etiologia Incidencia Hallazgos prenatales

DTU transitoria/fisiolégica 50-70% Hidronefrosis aislada, generalmente leve

Estenosis pieloureteral (EPU) 10-30% Dilatacién moderada (10-15 mm) o severa (>15 mm) en
ausencia de dilatacién ureteral o engrosamiento vesical

Reflujo vésico-ureteral (RVU) 10-40% No hay hallazgos ecogréaficos especificos. Variacion del grado
de DTU durante la ecografia

Estenosis vésico-ureteral (EVU)/megauréter (MU) 5-15% DTU con dilatacién del uréter

Displasia renal multiquistica (DRMQ) 2-5% Quistes renales de tamafio variable no comunicantes, un
quiste grande no comunicante central y pérdida de la
conformacion reniforme

Valvulas de uretra posterior (VUP) 1-5% Combinacioén de los siguientes hallazgos: dilatacion de
uretra posterior (signo de la cerradura), vejiga llena con
engrosamiento de la pared, oligoamnios, DTU uni/bilateral
y aumento de la ecogenicidad renal

Ureterocele (UTC) 1-3% Lesién quistica vesical y dilatacion ureteral y piélica, si el
ureterocele es obstructivo

Uréter ectopico, doble sistema, atresia uretral, Raro

sindrome de Prune Belly, enfermedad
poliquistica...

Etiologia

La evaluacion inicial de un nifio con
CAKUT debe incluir una historia personal
y familiar detallada de patologias nefrou-
rolégicas y extrarrenales (diabetes, sordera,
coloboma, hiperuricemia...).

La etiologia de las CAKUT es
multifactorial y compleja, y en muchos
aspectos las causas permanecen desco-
nocidas.

Causa genética

Las alteraciones genéticas y epige-
néticas estdn implicadas en el desarrollo
anormal del sistema renal y urolégico, lo
cual queda demostrado por los siguien-
tes hechos:

* Existen mds de 500 sindromes
genéticos que asocian CAKUT,
algunos con mutaciones genéticas
claramente estudiadas, como es el
caso: del sindrome branquio-oto-
renal (EYAI y §I1X1), el sindrome
de Fraser (FRAS1), el sindrome
de Ehlers-Danlos o el sindrome
de Townes-Brocks (SALL1), entre
otros.

* Enel 10-50% de los pacientes con
CAKUT, existe agregacién fami-

liar, con diferente expresion clinica

en una misma familia y gravedad
variable.

*  Los test genéticos realizados a nifios
con CAKUT aislada y sin anteceden-
tes familiares muestran mutaciones
genéticas en el 10-17% de los casos.

Factores ambientales

Por si mismos los factores genéticos
no pueden explicar la totalidad de las
CAKUT. Algunos factores que han sido
implicados en la génesis de estas malfor-
maciones son: la exposicion a teratége-
nos (IECAS o ARAII), la deficiencia
de vitamina A o la diabetes mellitus en
la mujer gestante, especialmente en las
primeras 20 semanas de gestacién.

Embriologia

Para entender las malformaciones
renales congénitas es muy util conocer el
desarrollo embrionario, pues ambos estan
intimamente ligados.

Dependiendo del momento crono-
l6gico en el que se produzca la lesidn,
se producirdn diferentes alteraciones, lo
que explica el amplio espectro fenotipico
de las CAKUT.

En el embrién existen 3 sistemas
renales primitivos: el primero o pro-
nefros, que involuciona; el mesone-

fros, que aparece a la cuarta semana de
gestacién y constituird el conducto de
Wolff, encargado de participar en la
formacién del aparato genital mascu-
lino y la yema ureteral; y el metanefros,
que dard lugar al rifién definitivo. Para
que esto tenga lugar, es necesario que
interaccionen mutualmente el metane-
fros y la yema ureteral. Cualquier fallo
a este nivel conducird a una CAKUT.
De este modo, si la yema ureteral no se
forma, se producird una agenesia renal.
Si emergen 2 yemas ureterales, se pro-
ducird una duplicacién pieloureteral. Si
la yema no se ramifica correctamente,
no se organizard adecuadamente el
nimero de nefronas y derivard en una
hipoplasia y, si la interaccién es ané-
mala, en una displasia renal. Los uré-
teres derivan del conducto mesonéfrico
de Wolff en la 52 semana de gestacién
y finalizan su oclusién y recanalizacién
en la 92. Una insercién perpendicular en
la musculatura vesical en vez de oblicua,
predispondrd a reflujo vésico-ureteral
(RVU). Por dltimo, los rifiones se loca-
lizan inicialmente en la pelvis y migran
gradualmente a su posicién definitiva
lumbar en la 82 semana de gestacién.
Cualquier alteracién en la migracién,
evaginacion ectépica de la yema ureteral
o fallo de vascularizacién puede derivar
en un rifién ectépico.
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Tabla Il. Parametros ecograficos para la valoracion de la dilatacion del tracto urinario (DTU)

Parametros ecograficos Medidas/Hallazgos Notas
1 DAP: diametro antero-posterior de (mm) Didmetro maximo de la pelvis intrarrenal en un plano
la pelvis transverso
2 Dilatacion calicial El hallazgo de una dilatacién calicial periférica se asocia con
» Central: calices mayores, al cual Si/No un riesgo incrementado de uropatia en comparacion con una
drenan 2 o 3 calices menores dilatacion calicial central aislada
» Periférica: célices menores,
rodean a una papila Si/No

3 Grosor del parénquima

Normal/Adelgazado

Medida subjetiva del grosor cortical

4  Aspecto del parénquima

Normal/Alterado

Evaluar la ecogenicidad (en comparacién con el bazo o el

higado), diferenciacion cértico-medular y si existen quistes

corticales

5 Uréter Normal/Alterado Toda dilatacion ureteral se considera anormal, no obstante
la visualizacién transitoria posnatal del uréter puede ser
normal

6 Vejiga Normal/Anormal Evaluacién del grosor vesical, presencia de ureterocele y uretra

posterior dilatada

7 Liquido amniético

Diagnéstico

No existe ninguna prueba complemen-
taria que permita, por si sola, diagnosticar
inequivocamente la obstruccion. Por ello,
es importante interpretar de forma conjunta
las diferentes pruebas, especialmente a lo
largo del tiempo.

Ecografia

Cualquier alteracion en el parénquima
renal, independientemente del grado de
dilatacion del tracto urinario (DTU), se
clasifica como riesgo elevado de uropatia
(DTU P3). Una ecografia pre o posnatal
normal, con imagenes renales y vesicales
normales, no descarta un RVU.

La ecografia constituye la prueba
de imagen de eleccién para el diagnds-
tico y seguimiento de la DTU por su
accesibilidad, informacién y falta de
radiacién. Existen multiples sistemas
de clasificacién, con mucha variacién
entre los distintos métodos y también
interobservador, destacando:

*  Didmetro dntero-posterior de la pel-
vis (DAP): es el didmetro méximo
de la porcién intrarrenal de la pel-
vis, medido en el plano transverso.
Idealmente se debe medir en decud-
bito prono, ya que la dilatacién es
méxima en esta posicién, no obs-
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Normal/

Oligoamnios existe oligoamnios

tante, es mds importante que todo el
seguimiento se realice utilizando la
misma posicién que ir modificindola.
Es un método cuantitativo, objetivo
y reproducible, pero que como dato
aislado resulta insuficiente. Se utiliza
especialmente en la ecografia prena-
tal. Diferencia dos etapas gestacio-
nales, cuyos puntos de corte en mm
para considerar DTU son:

- 20 trimestre (16-27 semanas):
>4 mm.

- 3° trimestre (28-32 semanas):
>7mm - Leve (7-8.9), mode-
rada (9-15) y grave (>15).

El sistema de gradacién de la SFU
(Society of Fetal Urology) es un
método semicuantitativo. Tiene
en cuenta la DTU (pelvis y cilices)
y el adelgazamiento cortical, de
modo que en funcién de estos, dife-
rencia 5 grados, desde el grado 0,
o ausencia de hallazgos patolégicos
hasta el grado 4. Presenta dificultad
para diferenciar un adelgazamiento
cortical difuso de uno segmentario
y para discernir claramente entre
un grado 3 de un grado 4. A tra-
vés de su pdgina, estd disponible
un recurso educativo de imédgenes y
para el calculo del grado de dilata-
cion® (http://cevlforhealthcare.org/

En caso de valoracién prenatal, también se debe registrar si

cevl/Products/Urology/SFU-Gra-
dingSystem/mobile/index.html).
En el afio 2014, varias socieda-
des, entre ellas las americanas de
radiologia, ginecologia, urologia y
nefrologia pedidtrica, elaboraron
un método de gradacién que aina
ambos sistemas mediante la descrip-
cién de 6 parimetros ecogréficos
(Tabla II) para la valoracién de la
DTU pre y posnatal, con la particu-
laridad de que cada estadio se rela-
ciona con el riesgo y probabilidades
de cirugia, lo que facilita los algo-
ritmos diagnésticos para un manejo
mds uniforme®. Estos autores abo-
gan por el término “dilatacién del
tracto urinario” (UTD wrinary
tract dilatation), evitando usar otros
mds ambiguos como: hidronefrosis,
caliectasia o pelviectasia. Esta cla-
sificacién distingue entre distintos
grados de dilatacién ante (A) y pos-
natal (P), a mayor riesgo de uropatia
cuando mayor es el nimero®). Pre-
natalmente, no se tiene en cuenta
la dilatacién calicial por la dificil
diferenciacién entre periférica y
central, por lo que existen 3 grados
(normal, DTU A1, DTU A2-3) en
contraposicién con las 4 categorias
posnatales (normal, DTU P1, DTU
P2, DTU P3) (Tabla III).


http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html
http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html
http://cevlforhealthcare.org/cevl/Products/Urology/SFU-GradingSystem/mobile/index.html

Tabla Ill. Clasificacion dilatacion del tracto urinario antenatal (DTU A)

Normal DTU Al DTU A2-A3
DAP 16-27 semanas gestacion <4 mm 4-7 mm >7 mm
DAP >28 semanas gestacion <7 mm 7-10 mm >10 mm
Dilatacion calicial No Central/Ninguna  Periférica
Grosor parénquima renal Normal Normal Alterado
Apariencia parénquima renal Normal Normal Alterado
Uréteres Normal Normal Alterado
Vejiga Normal Normal Alterado
Oligoamnios No No Inexplicado

DAP: diametro antero-posterior de la pelvis renal.

En el periodo posnatal, cualquier
dilatacién piélica aislada <10 mm se
considera normal. En este periodo, e
independientemente de la edad, una
dilatacién de la pelvis renal entre 10-15
mm o una dilatacién calicial central
son catalogadas como DTU P1. Si el
DAP es >15 mm, hay dilatacién calicial
central y periférica o dilatacién urete-
ral, estamos ante una DTU P2 (riesgo
intermedio de uropatia). En este caso,
la apariencia y grosor cortical, asi como
la vejiga serdn normales. Siempre pre-
domina el hallazgo mas patoldgico, esto
significa que, aunque el DAP sea <15
mm (P1), si existe dilatacién calicial
periférica (P2), el grado es P2 (riesgo
intermedio). Si la ecogenicidad o el gro-
sor del parénquima renal estdn alterados
o existen alteraciones vesicales, ascen-
demos automiticamente a una DTU P3
(riesgo elevado de uropatia) (Tabla IV).

Finalmente, la ecografia no es util
para descartar un RVU de alto grado,
no remplazando a la Cistouretrogra-

fia miccional seriada (CUMS) como
prueba complementaria en el diagnds-

tico del RVU®).

Renograma

Permite valorar la funcién que realiza
cada rifién y la eliminacion renal.

* Elaclaramiento renal no puede ser
estimado por esta técnica, solo el
aclaramiento relativo que realiza
cada rifién, es decir, la funcién
renal diferencial (FRD). Esta se
calcula entre el primer y segundo
minuto de la administracién del
radiotrazador y, en ese momento, se
puede evaluar también el tamafio y
la posicién renal. Se considera una
FRD deteriorada cuando es <40%.
En este punto, es bésico recordar
que la FRD es un estudio compa-
rativo; es decir, se asume que con-
juntamente ambos sistemas renales
poseen una funcién total del 100%,
viendo cudnto contribuye cada uno.

Tabla IV. Clasificacion de la dilatacién del tracto urinario postnatal (DTU P)

Normal DTU P1 DTU P2 DTU P3
Riesgo uropatia Leve Intermedio Elevado
DAP <10 mm >10-15 mm > 15 mm >10 mm
Dilatacion calicial No Central Periférica -
Grosor parénquima renal  Normal Normal Normal Alterado
Apariencia parénquima Normal Normal Normal Alterado

renal

Uréteres Normal Normal Alterado -
Vejiga Normal Normal Normal Alterado

DAP: diametro antero-posterior de la pelvis renal.

MALFORMACIONES NEFROUROLOGICAS

Por lo tanto, en pacientes monorre-
nos o con afectacién bilateral, este
pardmetro no es util.

Para ver la eliminacion, se observa
cémo desaparece el radiotrazador del
drea renal, para lo que se deben inter-
pretar las curvas de eliminacién y los
pardmetros. El radiotrazador prefe-
rido es el mercapto-acetil-triglicina
marcado con Tc99 (Tc99m-MAG?3),
especialmente en neonatos y pacien-
tes con afectacién de la funcién renal.
Se comienza por un renograma
simple, sin diurético y, si la curva
es dudosa, se hace un renograma
diurético mediante la administra-
cién de furosemida (F) a razén de 1
mg/kg (max. 40 mg, salvo pacientes
obesos, con FRD disminuida o uso
crénico de diuréticos). En el proto-
colo F+20, el diurético se da a los 20
minutos de la administracién del
radiotrazador, cuando la pelvis estd
completamente llena, en el protocolo
FO0 simultineamente con este, y en el
F-15, 15 minutos antes. En el segui-
miento debe siempre usarse el mismo
protocolo, y los 3 son equivalentes
para indicar obstruccién. El tiempo
medio (T'/,) es el tiempo en el cual
la actividad desciende a la mitad
respecto a la actividad maxima. Un
T, inferior a 10 minutos traduce la
ausencia de obstruccién, uno mayor
a 20 min suele sugerir obstruccién
y entre 10 y 20 minutos el resultado
es equivoco (Fig. 1). No obstante,
existen muchas variables que pue-
den artefactar el resultado y ofre-
cer un resultado obstructivo, como
una vejiga repleccionada o un nifio
poco hidratado (Tabla V). Respecto
a esto, es importante explicar a los
padres y al nifio todo el procedi-
miento para una mejor cooperacion.
No siempre es necesario cateterizar
la vejiga, solo: en casos dudosos, si es
necesario descartar patologia vesical
(ureterohidronefrosis, RVU, vejiga
neuropdtica, vejiga de baja capacidad
o presencia de vélvulas de uretra pos-
terior -VUP-) o tras acabar el estudio
para ver el efecto de la miccién en la
eliminacién renal, si el paciente no
puede miccionar de forma esponti-
nea. Por otro lado, el nifio debe de
ingerir unos 250-500 ml de agua o
zumo antes de la prueba, reservando
la sueroterapia intravenosa para casos
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seleccionados. El estudio suele rea-
lizarse en dectbito supino, lo que
provoca un enlentecimiento de la
eliminacién renal, por lo que antes de
concluir el estudio es recomendable
cambiar al paciente a bipedestacién
durante 10-15 minutos para favorecer
el efecto de la gravedad. Estas imd-
genes posmiccionales o poscambios
posturales pueden ser utiles para
excluir obstruccién piélica o en el
uréter distal.

Cistouretrografia miccional seriada
(CUMS)

Continta siendo la técnica gold-
estandar para valorar la anatomia vesical
y uretral, asi como detectar y graduar la
severidad del RVU(), En caso de DTU A2-3
de caracter bilateral en un varén, si se con-
firma la dilatacion de alto grado posnatal-
mente, se debe realizar una CUMS en los
primeros dias de vida para descartar una
obstruccion uretral (VUP).

Su realizacién actualmente est4 limi-
tada, dependiendo de las series consul-
tadas, a DTU P3, SFU grado 4 0 DAP
> 10 mm, con el fin de minimizar el
riesgo derivado de la exposicién radio-
légica de las génadas, especialmente a
los ovarios. Precisa cateterizacién uretral

Tabla V. Causas de alteraciones en
el resultado del renograma

Falsos positivos (curva obstructiva)

— Paciente deshidratado

— Dilatacién importante del sistema
colector, ya que el aclaramiento
depende parcialmente del
volumen

— En neonatos, por una filtracién
glomerular renal menor, asi como
menor respuesta a la furosemida

— En pacientes ancianos por FGR
disminuido

— Enfermedad renal crénica

— Extravasacién del diurético

— Renograma realizado tras la
pieloplastia, pero demasiado
pronto

— En caso de RVU masivo

Falsos negativos (muy infrecuentes)

— Si la obstruccién es del tracto
urinario inferior y las medidas se
obtienen Unicamente en el tracto
urinario superior

— Si la obstruccién es intermitente
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Figura 1. Curvas de eliminacién del renograma diurético (protocolo F+20).

y administracién concomitante de pro-
filaxis antibiética el dia previo, el mismo
dia de la prueba y el posterior para dis-
minuir el riesgo de infeccién del tracto
urinario (ITU). Técnicamente, la vejiga
se va llenado lentamente de contraste,
monitorizando el llenado y también el
vaciado para descartar RVU y visualizar
la anatomia. Se deben tomar: una imagen
en AP con la vejiga a baja repleccién,
para valorar un posible ureterocele; otra
a repleccién por encima de la capaci-
dad esperada por la edad; otra oblicua
durante la miccién, para valorar diverti-
culos, la unién urétero-vesical y descartar
RVU a alta presién; y, por ultimo, tras la
miccidn, para cuantificar el residuo post-
miccional®). Es importante diagnosticar
no solo un RVU a nivel ureteral, sino
también el reflujo intrarrenal.

Otras pruebas complementarias

La UIV (urografia intravenosa) y
la TC son pruebas poco frecuentes
en la edad pedidtrica por su efecto
ionizante.

UroRMN: aunque resulta una
prueba muy completa, al ofrecer
informacién anatémica y funcional
precisa en el mismo estudio y carecer
de radiacién, no estd muy extendida,
debido a la necesidad de sedacién en

nifios pequefos y a que es una téc-
nica compleja y muy costosa.
DMSA (gammagrafia renal con
dcido dimercaptosuccinico Tc-
99m): permite conocer la FRD y
diagnosticar defectos de captacion
parenquimatosos secundarios a cica-
trices pospielonefriticas si se realiza 6
meses tras la ITU. En la fase aguda,
detecta zonas de hipoperfusién por
edema intersticial. Es muy sensible
y muy poco especifica, por lo que un
DMSA negativo traduciria un riesgo
<1% de RVU de alto grado.
Urosonografia miccional (USM):
trata de remplazar a la CUMS
como prueba para detectar y gra-
duar el RVU al no radiar y permi-
tir visualizar la anatomia, con las
limitaciones de que: precisa sondaje
uretral; es una técnica que consume
tiempo al radidlogo (pues se hace
una ecografia inicial y otra tras
instilar un contraste no ionizante —
SonoVue®- recientemente aprobado
por la Agencia Europea del Medi-
camento); precisa conocer la técnica;
se suelen requerir varios ciclos de
llenado/vaciado para incrementar la
sensibilidad de la prueba; y no estd
actualmente aprobada para valorar
la anatomia uretral en el varén. No




obstante, su implantacién progresiva
promete mayores avances y probable-
mente pueda sustituir a la CUMS,
como actualmente se ha empezado a
hacer en el protocolo de seguimiento
del RVU ya diagnosticado.

*  Cistografiaisot6pica indirecta (CII)
¥, por tanto, sin sondaje uretral,
forma parte del renograma diuré-
tico. Tiene una sensibilidad del 75%
y una especificidad del 90%. Precisa
colaboracién del paciente y que este
tenga control de esfinteres.

*  Cistografia isotépica directa (CID),
en este caso, no precisa sondaje, pero
no ofrece informacién anatémica de
la vejiga ni de la uretra. Puede valo-
rarse como prueba de seguimiento
tras cirugia.

Clasificacién

1. Malformacién del parénquima
renal: hipoplasia, agenesia renal y
displasia (incluyendo la displasia
renal multiquistica -DRMQ-).

2. Anomalias relacionadas con la
migracién de los rifiones: ectopia
renal y anomalias de fusién (rifion
en herradura).

3. Anomalias en el desarrollo del sis-
tema colector: estenosis pielourete-
ral (EPU), duplicidad pielo-ureteral,
megauréter primario, uréter ect6-

pico, ureterocele y VUP.

Hipoplasia renal

Existe un nimero disminuido de
nefronas, las cuales son estructural-
mente normales. Macroscépicamente
es un rifién de pequefio tamafio (< 2
SD) y no existen cicatrices renales que
sugieran un origen adquirido. Puede
coexistir la displasia con la hipoplasia, lo
que se conoce como hipodisplasia renal.
La trascendencia clinica dependerd del
nimero de nefronas al nacimiento y, en
muchas ocasiones, es un hallazgo casual.

Displasia renal multiquistica

Si la ecografia no es concluyente, o
se aprecian anomalias vesicales o renales
contralaterales, debe completarse el estu-
dio radiolégico con una CUMS y un DMSA.

Representa la forma mds severa
de displasia renal. Es una enfermedad

no hereditaria que se caracteriza por
multiples quistes renales de tamafio
variable, no comunicados entre si, sin
parénquima renal funcionante. La pelvis
renal no es visible, lo que la diferencia
ecogrificamente de una EPU congénita
obstructiva grave, como tampoco lo es el
uréter, el cual suele estar atrésico. Afecta
a uno de cada 1.000-4.000 RNV, mis
frecuentemente varones y con predilec-
cién por el lado izquierdo. Su presen-
tacién mds habitual es en el screening
neonatal, y representa la segunda causa
de masa abdominal en el neonato (la
primera seria la hidronefrosis).

Es importante seguir al paciente,
puesto que hasta un 40% tienen malfor-
maciones nefrouroldgicas asociadas en
el rifién contralateral, del cual depende
la funcién renal, y su alteracion se rela-
ciona con un mayor riesgo de ERC. Lo
mds habitual es que se trate de un RVU,
generalmente de bajo grado, seguido en
frecuencia de una EPU. Hace afios se
realizaba un manejo mds activo, con
ecografia, CUMS para descartar RVU
contralateral, DMSA para confirmar la
ausencia de captacién renal, e incluso
RMN, si el diagnéstico diferencial con
EPU era dudoso. Actualmente, si la
ecografia no muestra alteraciones en el
rinén contralateral, la vejiga es normal
y clinicamente el paciente esté asinto-
mitico, las guias clinicas sugieren que
se puede plantear la ecografia como
unica prueba complementaria; puesto
que, aunque es una prueba poco renta-
ble como indicador de RVU, la mayoria
de los casos que no son diagnosticados
por ecografia en la DRMQ, suelen ser
de bajo grado, con un alto porcentaje
de resolucién espontinea®. Por otro
lado, de una nefrectomia sistemética en
el pasado, justificada por el riesgo de
hipertensién arterial (HTA) y degene-
racién maligna, se tiende actualmente a
un seguimiento a largo plazo por el bajo
riesgo demostrado de HTA y la falta de
relacién causal probada entre la DRMQ_
y el tumor de Wilms. Un 20-75% de
las DRMQ involucionan, especialmente
cuando son menores a 5 cm y en los
primeros afios de vida, de modo que si
el paciente no desarrolla clinica, como
ITU, HTA, proteinuria o alteracién de
la funcién renal, no seria imperativo el
seguimiento ecogréfico anual, pudiendo
espaciarse(l0. La indicacién de nefrec-
tomia profilictica ha quedado obsoleta.
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Estenosis pieloureteral

La DTU es un hallazgo prenatal fre-
cuente, presente en el 1-5% de todas las
gestaciones. En la mayoria de los casos,
la dilatacion es transitoria y fisiolégica, de
modo que no siempre es sinénimo de obs-
truccion. La diferenciacion entre una DTU
y una EPU presenta, en ciertas ocasiones,
dificultad.

Epidemiologia

La EPU es la causa mds comun de
DTU prenatal. Es dos veces mds fre-
cuente en el lado izquierdo, predomina
ligeramente en varones y en el 10-40%
es bilateral.

Etiologia

Las EPU pedidtricas son funda-
mentalmente congénitas, pudiendo
encontrar excepcionalmente algin
caso adquirido secundario a cdlculos,
tumores o cirugias, lo cual es mucho
mis tipico en los adultos. A su vez,
las causas congénitas pueden dividirse
en: intrinsecas, mucho mds frecuentes,
producidas por un segmento ureteral
adindmico e hipoplasico; o extrinsecas,
caracteristicas de nifios mayores, debido
a factores mecdnicos que comprimen el
uréter proximal, como vasos polares,
angulaciones de la unién o pélipos.

Clinica

Actualmente, el diagnéstico suele
ser prenatal, con menos del 20% de
pacientes diagnosticados posnatal-
mente tras una I'TU febril o, en menor
medida, por hematuria tras un trauma-
tismo banal sobre una pelvis dilatada o
dolor abdominal célico asociado a ndu-
seas/vémitos, tipico de nifios mayores
y conocido este cuadro como crisis de
Dietl, generalmente por dilatacién pié-
lica secundaria a factores extrinsecos.

Diagnéstico

Ecografia: toda DTU prenatal debe
estudiarse posnatalmente. La ecografia
debe realizarse transcurridas, al menos,
48 horas, ya que debido a la oliguria
fisiolégica del recién nacido, nos puede
infraestimar el grado de dilatacién.
Solo en caso de oligoamnios prenatal,
obstruccién uretral, DT'U bilateral de
alto grado (o unilateral en paciente
monorreno) o si existe duda de que
se realice un seguimiento posnatal, se
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podria realizar antes. La dilatacién es
un proceso dindmico, que puede fluc-
tuar con el tiempo y variar segin las
condiciones a las que esté sometido el
paciente (hidratacion, vaciamiento vesi-
cal y posicion del nifio). En un 15% de
los nifios con dilataciones prenatales con
una ecografia posnatal normal, la dilata-
cién reaparece, por lo que se recomienda
repetir la ecografia si existe diagndstico
prenatal, aunque la primera ecografia
haya sido normal (Algoritmo). Segtn
la clasificacién de DTU, si existe diag-
néstico prenatal de DTU antes de las 32
semanas, se debe repetir la ecografia en
la semana 32 de gestacién o mds ade-
lante. Si la ecografia es normal, no se
deben realizar estudios posnatales. Si la
DTU persiste y se clasifica como DTU
A1, se debe realizar una ecografia entre
las 48 horas y el mes de vida, repitién-
dola entre el 1° y 6° mes de vida para
confirmar que no se producen cambios
y dar de alta al paciente. Si se clasifica
como A2-3, o riesgo incrementado de
uropatia, se debe seguir periédicamente
mediante ecografia prenatal y, posna-
talmente, se debe realizar la ecografia
entre las 48 horas de vida y el mes de
vida valorando, segtin los hallazgos, qué
grado de DTU posnatal nos encontra-
mos. En el caso de encontrarnos con
una DTU P1, equivalente a un grado 1
y 2 de la SFU; se debe repetir la ecogra-
fia cada 1-6 meses, si nos hallamos con
una DTU P2 (SFU 3) el seguimiento
se acorta a 1-3 meses, y en el supuesto
de estar ante una DTU P3, similar a un
SFU 4, se recomienda realizar controles
ecograficos mensuales, ademds de soli-
citar una CUMS para descartar RVU y
pautar profilaxis antibi6tica por el riesgo
de patologia obstructiva y/o RVU. La
indicacién de MAG-3 actualmente
queda a criterio del clinico, aunque en
muchas series cuando la DTU es 215
mm se recomienda solicitar un MAG-3
y valorar remitir al paciente a un centro
con cirugia pedidtrica, pues en este caso
existe una alta probabilidad de encon-
trarnos con una EPU®).

Renograma: no debe realizarse
antes del mes de edad, ya que el rifién
es funcionalmente inmaduro y, preferi-
blemente, deberia retrasarse hasta los 3
meses de edad, puesto que en neonatos y
lactantes pequefios el filtrado glomeru-
lar renal (FGR) es menor, lo que puede
dar una curva obstructiva en ausencia
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de obstruccién. En este aspecto, es mas
util un renograma no obstructivo, el cual
si permite descartar obstruccion en esta
etapa. Si no es posible esperar hasta los
3 meses, hemos de ser muy cautos al
interpretar el renograma. En ocasiones,
son necesarios varios renogramas a dife-
rentes intervalos durante el seguimiento,
que vayan mostrando una disminucién
de la FRD o una obstruccién persis-
tente acompafiada de adelgazamiento
de la corteza renal con incremento de la
DTU. Por ello, es importante estanda-
rizar bien la técnica, evitando variacio-
nes o situaciones que puedan alterar el
resultado final e impedir la comparacién
de los estudios.

Manejo médico-quirtrgico
Profilaxis antibidtica: el riesgo de

ITU enla DTU deriva de la existencia

de RVU o de uropatia obstructiva. Las

guias mds recientes recomiendan profi-
laxis antibidtica (amoxicilina 10-15 mg/
kg/dia o una cefalosporina de primera
generacién, como cefalexina o cefadro-
xilo) hasta descartar estos supuestos en

casos de DT'U severas (SFU grado 4 o

DTU P3), con posturas mds controver-

tidas en dilataciones moderadas.
Indicacién quirdrgica: es quizis la

parte mds controvertida al no existir una
prueba tnica que diagnostique fidedig-
namente la obstruccién(b,

* Clinica: dolor abdominal recurrente
(muchas veces con DTU intermi-
tente por causas extrinsecas) o ITU
de repeticion (especialmente si van
acompaifiadas de cicatriz postpielo-
nefritica en el DMSA).

* FRD <40% o disminucién de la
FRD > 10%.

* Curva obstructiva con DTU de alto
grado (SFU 3-4) persistente o en
aumento(12),

Tratamiento(13)

* Pieloplastia desmembrada de
Anderson-Hynes: continta siendo
el tratamiento go/d-estindar. Cada
vez mds centros han adoptado la
laparoscopia (via abdominal) o en
menor medida, la retroperitoneos-
copia al manejo de esta patologia, en
detrimento del abordaje abierto, lo
que ha mejorado el resultado estético
y disminuido la estancia hospitalaria.

* Endourologia: permite la realiza-
cién de una pielografia retrégrada

pudiendo descartar otras malforma-
ciones asociadas. Con este procedi-
miento, se consigue vencer la este-
nosis con un balén de dilatacién de
alta presién o con un balén de corte.

Seguimiento postoperatorio

Se intentard en la medida de lo
posible realizar inicamente con eco-
grafia; si bien, en los procedimientos
endourolégicos y en la pieloplastia
laparoscépica, no se remodela la pelvis
(no se extirpa de forma generosa parte
de la pelvis redundante como se suele
hacer en la cirugia abierta, inicamente
se extirpa la unién obstruida) lo que
provoca que la disminucién de la dila-
tacién pélvica en el postoperatorio no
sea tan llamativa.

Duplicidad renal

Un sistema doble se define como un
rifién con 2 pelvis y calices renales y su
anatomia y presentacion clinica es tan
diversa que conduce a escenarios tera-
péuticos muy variables.

La duplicacién puede ser incom-
pleta, en la que hay un uréter bifido, o
completa, en la que los 2 uréteres dre-
nan en la vejiga por un orificio inde-
pendiente siguiendo la ley de Weigert-
Meyer: el uréter del polo renal inferior
entra en la vejiga en su posicién normal
en el trigono, con un trayecto intravesi-
cal mas directo y corto el cual favorece
el RVU, y el uréter del polo superior
se inserta en la vejiga medial e inferior
a su ubicacién normal, a veces, ectépi-
camente en la uretra posterior o en el

aparato genital y otras finalizando en
un ureterocele (UTC).

Megauréter

La clasificacion de Smith en 4 catego-
rias, segun exista o no obstruccion y/o RVU,
continda siendo la mas utilizada.

Sila DTU es a nivel ureteral supe-
rior a 7 mm, se le conoce como megau-
reter (MU), independientemente de que
vaya acompaifiado o no de dilatacion del
sistema colector alto y sin hacer referen-
cia a la obstruccién o el RVU. Para su
diagnéstico son esenciales: la ecografia;
la CUMS, para descartar RVU o DTU
secundarias, por ejemplo a VUP; y el



MAG-3, para ver la eliminacién renal.
En funcién del MAG-3, nos encontra-
remos con:

* MU no obstructivo ni refluyente,
el més frecuente. Si se observa un
drenaje adecuado en el MAG-3 en
el primer afio de vida, se debe hacer
un manejo conservador, ya que hasta
el 85% de ellos suelen remitir(12).

* MU no obstructivo, pero refluyente,
el cual se explicard en el apartado de
RVU.

* MU obstructivo y refluyente. Sin
duda, este grupo representa el mayor
desafio diagnéstico. Menos del 5%
de los pacientes presentan esta forma
clinica en la que coexiste el RVU y
la obstruccién, en el cual el trayecto
tunelizado urétero-vesical es anor-
mal y la orina refluye al uréter, pero
es incapaz de volver a la vejiga.

* MU obstructivo no refluyente. Se
le conoce como megauréter obstruc-
tivo primario (MOP) y obedece a
una estenosis vésico-ureteral (EVU).

En el MU el riesgo de ITU es mayor
que en la EPU, especialmente en los
primeros 6 meses de vida, por lo que
se recomienda profilaxis antibidtica.
Actualmente, los criterios de cirugia
para el MU sin RVU estin muy acota-
dos, ya que el drenaje suele mejorar en
los primeros meses de vida. En el dltimo
panel de expertos del Reino Unido, las
indicaciones de intervencién quirdrgica
incluyen(4):

+ Al diagnéstico, si la FRD es menor
al 40% asociado a ureterohidrone-
frosis (UHN) masiva.

*  Durante el seguimiento, si se pro-
duce un deterioro de la FRD > 5%,
si existen sintomatologia (ITUs
febriles y/o dolor) o si se constata un
incremento progresivo de la UHN.

Ureterocele

En Pediatria, suele asociarse al uréter
del pielon superior de un sistema doble,
produciendo obstruccion y deterioro/anula-
cion de la funcion renal de ese hemirriiion.

Es el resultado de la dilatacién quis-
tica del segmento intravesical del uré-
ter. Se clasifican, segin su localizacién
y manejo, en:

+ UTClintravesical: tipico de adultos
varones sin predominio por una late-

ralidad y frecuentemente bilateral.
Suele encontrarse en el trigono y
asociarse a un sistema renoureteral
simple.

+ UTC ectépico: es el que nos inte-
resa, mds frecuente en nifias en el
lado izquierdo y dnicamente bila-
teral en el 10% de los casos. Suele
situarse distalmente al trigono (en
el cuello vesical o uretra) y se asocia
a un sistema renoureteral doble.

La forma mds frecuente de presenta-
cién es una I'TU en los primeros meses
de vida o en una ecografia prenatal.
En el diagndstico, la ecografia se ha
convertido en la prueba fundamental,
ya que es capaz de visualizar la DTU
a nivel piélico y ureteral, asi como el
UTC intravesical. La CUMS se debe
realizar siempre, ya que en mds del 50%
de los casos, el pielén inferior ipsilateral
y el 25% del contralateral tienen RVU.
E1 DMSA permite valorar la funcién
del hemirrifién superior y el MAG-3
la eliminacién cuando se sospecha obs-
truccién.

La mayoria de pacientes precisan
cirugia. La primera opcién es la puncién
endoscdpica, con un éxito del 90% en los
UTC intravesicales y 50% en los ectopi-
cos y, si esta falla, se debe realizar una
reconstruccién por cirugia abierta. En
caso de anulacién funcional del pielén
superior, el procedimiento de eleccién es
la heminefrectomia, habitualmente por
cirugia minimamente invasiva.

Uréter ectépico

Un uréter que desemboca en cualquier
otra parte que no sea el trigono vesical, es
considerado ectopico (UE). Mas del 90% de
los casos se asocian a duplicidad renoure-
teral, dependiendo del hemirrifién superior.

En la mujer, los sitios usuales para
su desembocadura son: el cuello vesical,
la uretra, el vestibulo y la vagina, por
lo que clinicamente suele debutar como
incontinencia urinaria. En el varén, los
UE suelen drenar en: uretra prostitica,
utriculo prostitico, vesicula seminal,
conducto deferente o conducto eyacu-
latorio, manifestdndose principalmente
como orquioepididimitis de repeticion.

Si el sistema renal del UE est4 fun-
cionalmente anulado, se recomienda
heminefrectomia y, si tiene funcién
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cirugia reconstructiva, como la urete-
ropielostomia, ureteroureterostomia o
el reimplante ureteral.

Reflujo vésico-ureteral

Se define como el paso retrégrado
no fisiolégico de orina desde la vejiga
al uréter. Es una de las entidades mds
comunes en urologia pedidtrica y
tiene un espectro de severidad que va
desde un hallazgo incidental autoli-
mitado hasta una condicién asociada
con pielonefritis, cicatrices renales,
hipertencién e incluso ERC. Esta varia-
bilidad plantea una enorme controversia
sobre el diagndstico 6ptimo y las estra-
tegias de tratamiento.

Prevalencia

Muchos nifios con RVU cursan de
manera asintomadtica, con una incidencia
estimada del 1%j si bien, trabajos mds
recientes situan la incidencia en nifios
sanos entre un 20-40%, especialmente
en los primeros afios de vida(). En
pacientes con DTU, la prevalencia de
RVU es del 16%, y en pacientes con
ITU, oscila entre un 18-38%. Esta va
disminuyendo con la edad del nifio, con
una tasa de resolucién espontinea del
10-15%/afio.

Diagnéstico

Actualmente, el objetivo principal
es la identificacién de la poblacién de
riesgo de I'TUs recurrentes y dafio renal
en lugar de simplemente detectar RVU.
Definiendo los factores de riesgo para
cada paciente (Tabla V1), es posible
identificar a este subgrupo6). Los estu-
dios de imagen incluyen: ecografia renal
y vesical, CUMS, CID y ecocistografia.

Pacientes con DTU prenatal

La ecografia es la primera herra-
mienta de evaluacién. Es raro que los
lactantes con 2 ecografias sucesivas nor-
males entre el primer y segundo mes
de vida presenten RVU y, si existiese,
suele ser de bajo grado. No obstante,
la ausencia de DT'U no descarta RVU
y el grado de DTU no es un indica-
dor fiable de la presencia de RVU. Por
ello, la CUMS se recomienda en: DTU
bilaterales de alto grado, duplicidades
renales con DTU, UTC, dilatacién
ureteral o vejigas anormales, porque la

probabilidad de RVU es mucho mayor
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Tabla VI. Factores de riesgo en el reflujo vésico-ureteral (RVU)

Factor de riesgo Riesgo bajo Riesgo alto

Sexo Hombre Mujer

Edad >5 afios < 1 afio

Raza Afroamericano Caucésico

Lateralidad Unilateral Bilateral

Grado Grado [-11 Grado I11-V

Disfuncion vésico intestinal No Si

Cicatrices No Si

Presentacion Prenatal Multiples ITUs febriles

en este grupo, asi como los pacientes
con DTU que comiencen con ITU12),

Nifos tras su primera ITU febril

Los nifios con ITU febriles y alteracio-
nes renales/vesicales en la ecografia tienen
mayor riesgo de desarrollar cicatrices rena-
les, por lo que se debe descartar RVU. Las
guias europeas recomiendan una CUMS
tras la primera ITU febril en menores de
2 anos.

Ante una primera I'TU febril en un
nifio entre 0-2 afios, las guias europeas
recomiendan un manejo mds activo
mediante CUMS. En cambio, las
guias inglesas y americanas, con el fin
de disminuir los estudios invasivos, solo
recomiendan la CUMS en casos concre-
tos(15). La guia inglesa NICE (National
Institute for Health and Care Excellence)
lo hace en menores de 6 meses si la eco-
grafia muestra alteraciones, ITU recu-
rrente o I'TU atipica (enfermedad grave,
flujo urinario bajo, masa abdominal/
renal, elevacién de creatinina, septice-
mia, falta de respuesta al tratamiento
antibidtico tras 48 horas, organismo
diferente a E. coli) y en menores de 3
afios para casos seleccionados (DTU en
la ecografia, flujo urinario bajo, no E.
coli o historia familiar de RVU)(7), La
Academia Americana de Pediatria la
limita a nifios entre 2 meses y 2 afios
si la ecografia muestra DTU, cicatrices
renales u otros hallazgos sugerentes de
RVU de alto grado o uropatia obstruc-
tiva, asi como clinica atipica8). No
obstante, incluso dentro de la misma
Academia, la Seccién de Urologia se ha
mostrado recelosa de este protocolo().
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Una alternativa es el enfoque
“arriba-abajo” (top-down approach)
(20), En ¢€l, se lleva a cabo inicialmente
un DMSA en el momento de la IU
febril para determinar la presencia de
pielonefritis, que es seguida por una
CUMS si el DMSA revela afectacién
renal. Sin embargo, la alta sensibilidad
de la prueba hace que se diagnostiquen
muchos casos como de factor predispo-
nente, con una probabilidad de RVU si
el DMSA es positivo del 49%; por lo
que, actualmente, no se la considera una
buena prueba de screening(®).

Hermanos y descendientes

El screening de hermanos o descen-
dientes asintomdticos es controvertido.
A pesar de no haber evidencia, se reco-
mienda informar a los padres de que
los hermanos y descendientes tienen
una alta prevalencia de RVU, realizar
ecografia para el cribado de hermanos
y CUMS si hay evidencia de cicatrices
renales en la ecografia o historia de
ITU, y no cribar a pacientes mayores
que hayan adquirido la continencia,
pues no hay ningin valor afiadido en el

diagnéstico de RVU.

Nifos con RVU y disfuncion
vesical e intestinal (DVI)

La deteccién de una DVT es esencial
en el tratamiento del RVU, ya que estos
pacientes con DVI corren mayor riesgo
de desarrollar ITU y cicatrices renales.
Ademis, la resolucién del RVU es mis
precoz si se corrige la DVI. En caso de
sintomatologia compatible (urgencia,
incontinencia, estrefiimiento. ..), se debe
realizar una anamnesis detallada, inclu-

yendo diario miccional, asi como uroflu-
jometrias y residuo postmiccional. Si estd
disponible, la videourodinamia permite
el estudio simultdneo de la dindmica
vesical y el RVU, siendo de interés en
pacientes con espina bifida o VUP con
el fin de aunar varias pruebas invasivas.

Tratamiento

Hay dos enfoques, el conservador
(observacion, profilaxis) y el quirargico,
cuya eleccion se basara en los factores de
riesgo anteriormente descritos (Tabla VII).

Tratamiento no quirtrgico

El objetivo de la terapia conserva-
dora es la prevencién de la ITU febril.
Se basa en que la resolucién espontinea
del RVU en los primeros afios es casi del
80% en los grados I y II y del 30-50%
en los grados III-V, algo inferior en caso
de afectacién bilateral, y en que el RVU
no dafa el rifién cuando los pacientes
estdn libres de infeccién y tienen una
funcién vésico-intestinal normal. El
enfoque conservador incluye el segui-
miento, la profilaxis antibidtica inter-
mitente o continua, la rehabilitacién de
la vejiga si existe disfuncién vesical y la
circuncisién preventiva, ya que esta es
eficaz para reducir el riesgo de ITU en
nifios sanos.

Respecto a la profilaxis, esta puede
no ser necesaria en todos los pacien-
tes con RVU, puesto que el beneficio
es nulo o minimo en los RVU de bajo
grado. En RVU grado ITI-1V previene
las I'TUs recurrentes, pero su utilidad
en la prevencién del dafio renal no estd
clara. Los que han demostrado obtener
mis beneficio son los nifios continentes
con disfuncién vesical.

Tratamiento quirdrgico

Puede realizarse mediante inyeccion
endoscopica de sustancias de volumen o
reimplante ureteral intra o extravesical.

* Tratamiento endoscépico: es una
alternativa a la profilaxis antibi6tica
a largo plazo y a la cirugia abierta.
Mediante cistoscopia, se inyecta un
material en la submucosa intramural
del uréter que eleva el orificio urete-
ral y el uréter distal, lo que estrecha
laluz e impide el RVU, mientras que
todavia permite su flujo anterégrado.
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Tabla VII. Manejo y seguimiento en los diferentes grupos de riesgo

Grupo Presentacion Tratamiento inicial Comentario Seguimiento
de riesgo
Alto Varén sintomatico Tratamiento de la Alta probabilidad de Seguimiento muy
Mujer con entrenamiento de disfuncion. intervencién temprana estrecho de
continencia con RVU alto Profilaxis antibiética. disfuncién y de
grado (IV-V), alteraciones Considerar ITUs. Reevaluacion
renales y disfuncién vesical intervencién en caso a los 6 meses.
de ITUs de repeticion Cirugia si ITUs
o reflujo persistente febriles
Alto Varén sintomatico Tratamiento quirlrgico Cirugia abierta, mejor CUMS postoperatorio
Mujer con entrenamiento de resultados que Seguimiento hasta
continencia con RVU alto endoscépico la pubertad de la
grado (IV-V), alteraciones funcion renal
renales y disfuncion vesical
Moderado Varén sintomatico Profilaxis antibiética La resolucion esponténea Seguimiento: ITUs,
Mujer previo entrenamiento Cirugia si ITUs del RVU es mayor en DTU. Revaluacion a
de la continencia con RVU de repeticién o varones los 12-24 meses
de alto grado y alteracion persistencia del RVU
renal
Moderado Paciente asintomatico (DTU Profilaxis antibiética Seguimiento: ITUs,
prenatal o hermanos) Cirugia si ITUs de DTU. Revaluacion a
con alto grado de RVU y repeticion o RVU los 12-24 meses
alteracion renal persistente
Moderado Varén sintomatico Tratamiento inicial de la En caso de disfuncion Seguimiento: ITUs,
Mujer con entrenamiento disfuncioén y profilaxis vesical persistente a estado renal y
de la continencia, alto antibidtica. Cirugia pesar de uroterapia, disfuncion vesical.
grado de RVU, con rifiones si ITUs febriles o considerar cirugia. La Reevaluacion
normales y disfuncién persistencia RVU eleccion de intervencion tras uroterapia
vesical es controvertida satisfactoria
Moderado Varén sintomatico Controvertido. Seguimiento hasta la
Mujer con entrenamiento de Ofrecer tratamiento pubertad de ITUs,
la continencia con RVU endoscopico. disfuncion vesical y
de bajo grado, alteracién Tratamiento de la estado renal
renal, con/sin disfuncién disfuncion si lo
vesical necesita
Moderado Nifio/nifia sintomatico con Tratamiento inicial Seguimiento de la
rifiones normales, RVU de siempre para corregir disfuncioén vesical y
bajo grado con disfuncién la disfuncién con/sin la presencia de ITUs
vesical profilaxis
Bajo Nifio/nifia sintomatico con No tratamiento Los padres deben de estar Seguimiento de ITUs
rifiones normales, RVU de bien informados sobre
grado bajo, sin disfuncién el riesgo de ITU
vesical
Bajo Nifio/nifia asintomatico No tratamiento Los padres deben de estar Seguimiento de ITUs

con RVU de grado bajo y
rifiones normales

* Cirugia abierta: existen varias °

Cirugia laparoscépica y robé6-

bien informados sobre
el riesgo de ITU

estudios adicionales para definir las

técnicas, todas ellas comparten el
principio bdsico de alargamiento
de la parte intramural del uréter,
aumentando su trayecto submu-
coso. Todas han demostrado baja
tasa de complicaciones y excelente
porcentaje de éxito (92-98%).

tica: actualmente existen muchas
series que muestran la viabilidad
de estas técnicas con resultados
comparables a la cirugia abierta. La
principal deficiencia son las difi-
cultades técnicas con tiempos ope-
ratorios mds largos que dificultan
una mayor aceptacion. Se necesitan

tasas de éxito, los costes y los bene-
ficios globales. Por lo tanto, en la
actualidad, no se puede recomen-
dar el procedimiento laparoscépico
como un procedimiento de rutina.
Se puede ofrecer como una alterna-
tiva a los padres en centros donde
haya experiencia establecida.
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multicystic dysplastic kidney: is a confir-

Greenfield SP, Cheng EY, et al. Executive

https://www.nice.org.uk/Guidance/cg54.

Caso clinico

Historia actual
Paciente de 9 afios remitido desde la consulta de Pediatria por hidronefrosis, hallada de forma casual en la ecografia
solicitada como estudio por dolor abdominal recurrente.

Antecedentes personales
Ecografias prenatales normales. Embarazo normal. Portador heterocigoto mutacién F508A. Trastorno leve del comporta-
miento alimentario. [ndice nutricional 92%. IMC: 14.7 kg/m2. No antecedentes familiares relevantes.
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Caso clinico (continuacion)

ZCHRISTIAN O o2 T VIER FERMANDEZ CHRISTIAN O
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Pruebas complementarias Lo A
Ecografia abdominal:
rifién derecho de tamafo,
morfologia y ecogenicidad
normal, con buena diferen-
ciacion cértico-medular, sin
dilatacién de la via urinaria.
Moderada hidronefrosis
izquierda, con dilatacién de
los calices y la pelvis renal,
que mide 25 mm de eje AP.
No se identifica el uréter.
Vejiga de paredes finas.

Renograma diurético MAG-3: = 2 21 s Paak o 112 peak:

o~ . . ., 30 I K ratie;

— Rifi6n derecho: FRD 58%. Eliminacion ‘ ; : ' 20mindmin fatio:
Diuret +

a los 10 minutos del 50%.

— Rifén izquierdo: FRD 42%. No se con-
sigue observar eliminacién en todo el
estudio. En las iméagenes finales se
observa importante retencién de mate-
rial radiactivo a nivel de pelvis renal,
que parece estar muy dilatada. Se
obtuvo una imagen estatica postmic-
cional en la que se observa la persis-
tencia de dicha actividad a nivel renal.

Se programa para un tratamiento
endoscopico. En la pielografia retrégrada
se aprecia, tras cateterizar con dificultad
el ostium ureteral izquierdo, una esteno-
sis urétero-vesical y del segmento mas distal del uréter distal, asi como la hidronefrosis conocida. Se dilatan la estenosis
urétero-vesical y ureteral, y se deja temporalmente un catéter doble J.

Durante el seguimiento, se solicitan ecografias (3 y 6 meses tras retirada del doble J) y renograma diurético (8 meses).
En la ecografia no se aprecian cambios (DAP 23 mm) y en el renograma persiste la falta de respuesta al diurético con
disminucion de la FRD (27%).
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Caso clinico (continuacion)

) i)

Se decide nueva intervencion, comenzando por la pielografia, en la cual se descartan anomalias a nivel urétero-vesical. A
nivel pielo-ureteral, se comprueba que no existe ninguna estenosis intrinseca, permitiendo el relleno del balén sin dificultad
ni defectos de repleccién.

Se sospechan unos vasos polares, por lo que se realiza un angio-TC abdominal previa pieloplastia laparoscépica, confir-
mando ambas la existencia de una compresion extrinseca por vasos polares inferiores que cruzan por delante de la unién
urétero-piélica izquierda. La ecografia postoperatoria a los 6 meses muestra una disminucién de la DTU a 14 mm y el
paciente se encuentra clinicamente asintomatico.

Algoritmo diagnéstico: manejo de la dilatacion del tracto urinario (DTU) pre y postnatal

Prenatal DTU prenatal

—

[ Repetir ecografia 2 32 sem j Controles cada 4-6 sem

Posnatal \ /
ccografia 48 h s. DTU 2-3 bllateral CUMS]

~
Ecografia <48 h si DTU
bilateral de alto grado (¢VUP7)/

Ausencia DTU o <10mm DTU P1 1 ( DTU P2 ) DTU P3
sin otros hallazgos (riesgo bajo) JL (riesgo intermedio) ) (riesgo elevado)
\L N [ 1 \L
Confirmar ausencia de Ecografia control Ecografia control Ecografia 1 mes
DTU con una 2° { 1-6 meses L 1-3 meses ) CUMS
ecografia 1-6 meses Profilaxis

{ Valorar MAG-3 }
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Malformaciones
nefrourolégicas

1. Sealelarespuesta CORRECTA:

a.

A pesar de que las CAKUT
(anomalias congénitas del rifién
y del tracto urinario) son muy
infrecuentes, es importante
conocerlas, puesto que mds de la
mitad desarrollardn enfermedad
renal crénica avanzada.

La medicién del DAP (didme-
tro piélico dntero-posterior) en
la ecografia continda siendo el
método mis util para valorar el
riesgo de uropatia.

En el periodo posnatal, cual-
quier dilatacién piélica <10 mm
aislada se considera normal.

Cualquier alteracién en el
parénquima renal, indepen-
dientemente del grado de DTU
(dilatacién del tracto urinario),
se clasifica como riesgo mode-

rado de uropatia (DTU P2).

Una dilatacién posnatal de la
pelvis renal entre 10-15 mm o
una dilatacién calicial central
(cdlices mayores) son catalo-
gadas como DTU P2 (riesgo
moderado de uropatia).

2. Respecto al renograma, responda

la respuesta CORRECTA:

a.

El renograma es la prueba de
eleccién para valorar la obstruc-
cién en una DTU, pues permite
confirmar/descartar dicha obs-
truccién de forma inequivoca.

La FRD (Funcién Renal Dife-

rencial) es especialmente valora-

ble, cuando valoramos una DTU
bilateral, al poder comparar un
sistema renal con el otro.

Consideramos que la FRD est
deteriorada cuando es inferior al
40%.

Cuando el paciente elimina el
50% del radiotrazador entre los
10 y 20 minutos de la adminis-
tracién del diurético, la curva
seguird un patrén obstructivo.

Para realizar el renograma, es
recomendable que el paciente
vaya en ayunas para evitar que
se obtengan resultados falsos
positivos al favorecer la diuresis
y tender al llenado vesical.

Respecto alas pruebas complemen-
tarias, seiale la respuesta FALSA:

a.

En un recién nacido varén con
DTU bilateral A2-3, se debe
realizar una ecografia en las
primeras horas/dias de vida y,
si se confirma la dilatacién de
alto grado, realizar una CUMS
inmediatamente para descartar
unas vélvulas de uretra posterior
(VUP).

La urosonografia miccional se
ha erigido como la prueba de
eleccion para el seguimiento de
los pacientes con RVU tratado
quirdrgicamente, con el fin de
minimizar la exposicién radio-
l6gica.

La CUMS continua siendo la
prueba de eleccién para el diag-
néstico de RVU en el varén.

Para valorar un ureterocele en
la CUMS, lo ideal es inyectar

lentamente el contraste y valorar

el defecto de repleccién radiolu-
cente que se produce en los pri-
meros instantes, pues a medida
que se introduce el contraste el
ureterocele se colapsa y se visua-
liza peor.

E1 DMSA es una prueba con
poca sensibilidad y mucha
especificidad, de modo que un

DMSA positivo pricticamente
confirma un RVU.

4. Sedale de las siguientes opciones,
cudl NO corresponde con riesgo

alto en el RVU:

a. Disfuncién vésico esfinteriana.
b. Grado III-IV.

c. Bilateral.

d. Menores de un afio.

e. Todas son factores de riesgo alto

enel RVU.

5. Seiialelarespuesta CORRECTA:

a.

Siempre hay que realizar una
bisqueda activa de RVU en
hermanos mayores continentes
asintomadticos.

En caso de fracasar el trata-
miento endoscépico del RVU,
investigar sobre una posible
disfuncién vésico-esfinteriana
en el paciente.

El tratamiento inicial del RVU
debe ser quirtrgico, ya que la
resolucion espontdnea del RVU
es infrecuente.

Realizar siempre circuncisién en
pacientes varones con RVU.
En pacientes con hallazgos eco-
graficos de hidronefrosis bilate-
ral de alto grado, se recomienda
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realizar una CUMS, porque la
probabilidad de RVU es mucho

mayor.

Caso clinico

6. Sefialelarespuesta CORRECTA:

a.

Al ser un nifio mayor sin ante-
cedentes de interés, no tiene
relevancia el conocer los ante-
cedentes familiares.

La ausencia de dilatacién ure-
teral en la ecografia descarta un

RVU de alto grado.

La edad del paciente, la clinica
de dolor abdominal intermitente
y la presencia de otras anomalias
renales/uroldgicas sugieren una
causa intrinseca como responsa-

ble de 1a EPU.

La obstruccién intermitente per-
mite el paso gradual de la orina,
por lo que no provoca pérdida de
la FRD en el tiempo. La indi-
cacién quirdrgica es solo si estos
desencadenan sintomatologia.

La EVU (estenosis vésico-urete-
ral) y ureteral asociada a la EPU

PEDIATRIA INTEGRAL

(estenosis pieloureteral) son difi-
ciles de diagnosticar. En este
caso, la pielografia retrégrada
intraoperatoria ha facilitado su
diagndstico y su tratamiento.

7. Seiiale la respuesta CORRECTA

respecto al diagnéstico:

a.

La ecografia muestra un DAP
superior a 15 mm y, por tanto,
riesgo elevado de uropatia (P3).

A pesar de que el T, se encuen-
tra elevado, la observacién de la
curva permite descartar obstruc-
cién.

Enel renograma postoperatorio,
la FRD ha descendido al 27%,
probablemente porque este se ha
realizado pocos meses después
de la correccién quirdrgica.

En general, en el renograma es
siempre importante vaciar la
vejiga antes de finalizar el estu-
dio, mediante miccién espon-
tinea o sondaje, facilitando el
drenaje en las imdgenes tardias
tras estar el paciente en bipedes-
tacién, pero en los casos de sos-

pecha de estenosis uretral, este
detalle cobra especial importan-
cia.

EI'TC es la prueba de eleccién
para el diagnéstico de EPU
secundaria a vasos polares y se
debe realizar antes de la cirugia
para descartar esta entidad.

8. Seiiale la respuesta CORRECTA

respecto al tratamiento:

a.

En este paciente, la presencia de
clinica no es por si sola indica-
cién de tratamiento quirdrgico,
puesto que no tiene la FRD dis-
minuida.

La pieloplastia continda siendo
el tratamiento de eleccién.

La dilatacién de la estenosis
urétero-vesical es un tratamiento
que no se considera valido para
esta patologia.

La realizacién de la pielografia
retrégrada intraoperatoria no
ofrecié ninguna ventaja.

En el seguimiento es necesario,

dado el resultado de la ecografia,
solicitar un renograma diurético.



Infeccion urinaria

E. Ballesteros Moya

Centro de salud Nufiez Morgado, Hospital Universitario La Paz. Madrid

REIED

La infeccion del tracto urinario (ITU) es un problema
frecuente en la infancia. Dependiendo de la edad, la
clinica puede ser muy inespecifica, por lo que se debe
tener alto grado de sospecha. Por otro lado, la obtencién
de una muestra de orina en las mejores condiciones
posibles no siempre es sencillo, especialmente en

los nifios incontinentes. El principal objetivo del
diagnéstico precoz de la ITU es evitar la diseminacion
de la infeccién, disminuir las recurrencias si existen
factores de riesgo y evitar las complicaciones a largo
plazo, como insuficiencia renal e hipertensién.

Abstract

Urinary tract infection (UTI) is a common
problem in childhood. Depending on the age
symptom can be very non-specific so the
suspicion must be high. On the other hand,
obtaining a urine sample in the best conditions
is not always easy, especially in incontinent
children. The main objective of the urinary tract
infection early diagnosis is to avoid dissemination
of infection, to reduce recurrence if risk factors
exist and to avoid long-term complications such
as renal failure and hypertension.

Palabras clave: Infeccién del tracto urinario; Pielonefritis aguda; Cistouretritis.

Key words: Urinary tract infections; Acute pyelonephritis; Cystourethritis.

Introduccioén y definiciones

Para el diagnéstico fiable de infeccion
del tracto urinario, se deben establecer tres
pilares fundamentales: sintomatologia,
recogida de orina con técnica adecuada
y cultivo positivo en nimero significativo.

a infecci6n del tracto urinario es

una de las infecciones bacterianas

mds frecuentes en la edad pedid-
trica. La definicién de infeccién urina-
ria hace referencia a la colonizacién y
posterior multiplicacién de microorga-
nismos en el aparato urinario (habitual-
mente estéril), asociada a sintomatologia
que puede ser especifica o inespecifica
dependiendo de la edad. En funcién de
la localizacién, se puede dividir cldsi-
camente en: alta (afectacién del parén-
quima renal y/o pelvis renal recibiendo
el nombre de pielonefritis aguda [PNA])
o baja (afectacion de la vejiga urinaria
y/o uretra recibiendo el nombre de cis-
touretritis). La colonizacién bacteriana
en un recuento significativo recogido
mediante técnica adecuada en ausencia
de sintomatologia, recibe el nombre de
bacteriuria asintomadtica, condicién en la
que no estd indicado tratamiento anti-
biético de entrada, ya que no se traduce

en inflamacién del tracto urinario ni
tiene repercusién alguna; no obstante,
conviene conocer el tipo de microorga-
nismo y la sensibilidad antibidtica para
instaurar el tratamiento empirico mds
adecuado en caso necesario (inicio de
clinica sugestiva de I'TU). Habitual-
mente, se utiliza el término de infec-
ci6n urinaria febril haciendo referencia
a afectacion del parénquima renal, sin
embargo, se debe conocer que no siem-
pre la presencia de fiebre implica dafio
parenquimatoso. Otros conceptos que
se deben manejar es el de ITU atipica
(microorganismo diferente a Escheri-
chia coli, septicemia, insuficiencia renal
asociada, mala evolucién tras 48 horas
de tratamiento, aumento de creatinina,
oligoanuria, masa abdominal o vesical)
y el de ITU recurrente (2 episodios de
ITU alta, un episodio de ITU alta y uno
o mds de ITU baja o 3 0 mds episodios
de ITU baja en un afio)).

Conocer las clasificaciones es
importante, ya que la presencia de pie-
lonefritis aguda puede tener secuelas,
tales como: cicatrices renales o dafio
renal progresivo, mientras que la cistou-
retritis, por lo general, es una condicién
benigna@.

Pediatr Integral 2017; XXI (8): 511-517

Epidemiologia

La ITU es la infeccion bacteriana
potencialmente grave mas frecuente en
la edad pediatrica, sobre todo en menores
de 1 afo.

La incidencia de la ITU en la
infancia es dificil de estimar, ya que en
muchas ocasiones presenta sintomatolo-
gia inespecifica, lo que hace que pueda
pasar desapercibida.

En el estudio de Hellstrom et al®),
se expone que del total de pacientes
pedidtricos menores de 7 afios diag-
nosticados de I'TU febril, el 56% de los
nifios y el 37% de las nifias tenfan una
PNA.

En los primeros tres meses de vida,
1aITU es m4s frecuente en varones, con
aumento progresivo de la incidencia en
nifias, siendo mds frecuente en estas
a partir del afio de vida. La recurren-
cia de ITU tras un primer episodio es
frecuente, sobre todo en los 3-6 meses
posteriores, por lo que se recomienda
seguimiento.

Por otro lado, durante el estudio tras
una I'TU, el diagnéstico de reflujo vesi-
coureteral oscila entre un 18 y 38%, si
bien, el diagndstico de otras alteraciones
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anatémicas nefrouroldgicas es poco fre-
cuente desde la realizacién sistematica
de ecografias prenatales@.

En cuanto a la bacteriuria asinto-
mdtica, se conoce que su tratamiento no
produce diferencias a largo plazo con
respecto a las bacteriurias asintomdticas
no tratadas; por tanto, el uso indiscrimi-
nado de antibi6ticos puede seleccionar
cepas bacterianas uropatégenas y, por
consiguiente, aumentar la probabilidad

de PNA.

Etiologia

La bacteria mas frecuente es Escheri-
chia Coli, aunque en los ultimos afios su
incidencia ha disminuido a la vez que ha
aumentado la de otros microorganismos.

Clasicamente, el microorganismo
mds frecuente implicado en las ITU ha
sido el E. Coli (responsable de hasta el
80% de los casos). Actualmente, algu-
nas revisiones revelan que el porcentaje
ha disminuido hasta un 54-67% a la
vez que ha aumentado la incidencia de
otros microorganismos como: K/ebsie-
lla, Proteus, Enterobacter, Citrobacter
y Pseudomonas, sobre todo en aquellos
pacientes con exposicién previa a anti-
bidticos o anomalias genitourinarias(®).
Otros microorganismos como: Can-
dida, S. aureus, S. saprophyticusy
enterococo, entre otros, son menos fre-
cuentes. Merece una especial mencién,
el aumento en los dltimos afios de las
infecciones causadas por bacterias mul-
tirresistentes de dificil tratamiento y de
gran preocupacion sociosanitaria, por
lo que se debe insistir en que la terapia
antibi6tica no sea prescrita en ausencia
de signos clinicos de infeccién del tracto
urinario.

Las ITUs producidas por virus son
muy poco frecuentes, pero hay que
considerarlas en pacientes inmunode-
primidos.

Fisiopatologia

En la infeccion del tracto urinario inter-
vienen una serie de factores que dependen
tanto del huésped como del microorga-
nismo implicado.

En condiciones normales, el tracto

urinario es estéril. El mecanismo de pro-
duccién de ITU mis frecuente es la via
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ascendente, debido a la colonizacién de
microorganismos derivados del aparato
digestivo que llegan a la via urinaria a
través de la uretra, con la posibilidad
de llegar hasta el tejido renal. La via
hematdgena es rara, pero debe tenerse
en cuenta en lactantes pequefios y neona-
tos@). Una vez que se produce la entrada
al tracto urinario, la colonizacién de
dichos microorganismos se puede ver
favorecida por diferentes factores, entre
los que se deben considerar aquellos
dependientes del huésped y de las carac-
teristicas del microorganismo implicado.

Entre los factores dependientes del
huésped, cabe mencionar que todas
aquellas condiciones que dificulten
la correcta eliminacién de la orina
aumentan notablemente el riesgo de
infeccién urinaria (alteraciones anat6-
micas del tracto genitourinario, reflujo
vesicoureteral, fimosis, disfuncién vesi-
cal, hibito retentor, persistencia de
residuo miccional, estrefiimiento...),
asi como los habitos higiénicos del
aparato genital. La miccién frecuente
provoca el lavado y eliminacion de las
bacterias adheridas al epitelio, por lo
que es uno de los mecanismos que mds
contribuye a la esterilidad del aparato
urinario®.

Como ya se ha comentado, el
microorganismo mds frecuente causante
de ITU es Echerichia coli, debido a su
alto tropismo por el aparato urinario
gracias a las fimbrias de su cdpsula,
entre otras caracteristicas. Una vez
producida la invasién intracelular se
produce la formacién de un diofilm
formado por la répida multiplicacién
bacteriana que, a su vez, le produce
proteccién frente al sistema inmunitario
del huésped. Posteriormente, se produce
una respuesta inflamatoria que, man-
tenida en el tiempo, puede derivar en
dafio renal, aunque los mecanismos no
son del todo conocidos.

En la bacteriuria asintomitica, los
microorganismos pierden factores de
virulencia, por lo que no se desenca-
dena una gran respuesta inflamatoria
¥, por tanto, no se acompafia de sinto-
matologia.

Clinica
Se debe descartar ITU en los pacien-

tes con fiebre sin foco, sobre todo en los
menores de 2 afos.

La sintomatologia de la ITU varia
en funcién de la edad. En lactantes y
nifios pequefios, los sintomas suelen
ser inespecificos (rechazo de tomas,
irritabilidad, vémitos, decaimiento...),
mientras que en nifios mayores, la pre-
sencia de sintomatologia especifica
del aparato urinario es mds frecuente
(dolor lumbar, disuria, hematuria,
polaquiuria). La presencia de sintomas
urinarios no siempre es el resultado de
una infeccién, debiendo considerar la
vulvovaginitis, la presencia de oxiuros
o trastornos funcionales. La fiebre se
considera un marcador de afectacién del
parénquima renal, aunque puede estar
ausente en lactantes menores de 90 dias
aun con afectacién parenquimatosa(s).
La fiebre mayor de 39°C de mas de 48
horas de evolucién en pacientes menores
de 2 afios se considera el dato clinico
mis Gtil de I'TU. En los mayores de 2
afios, el dolor abdominal o sintomas del
aparato genitourinario, obligan a des-
cartar una I'TU®),

Por tanto, debido a la inespecifici-
dad de la clinica en la edad pedidtrica,
se precisa de obtencién de un cultivo de
orina para el diagndstico certero.

Una vez instaurado el tratamiento,
las complicaciones en fase aguda son
poco frecuentes. De entre las mds gra-
ves, se encuentra la formacién de un
absceso renal. Se debe sospechar ante
la persistencia de la fiebre, dolor abdo-
minal y aumento de reactantes de fase
aguda. Para su diagndstico, la prueba
de cribado seria la ecografia y la prueba
de confirmacién el TAC. La duracién
del tratamiento debe ser mas prolongada
que en los casos de PNA aislada (entre
3 y 6 semanas), asociando 2 antibiéti-
cos (cefalosporina de 32 generacién y un
aminoglucésido), precisando en algunos
casos un drenaje quirurgico(?).

Diagnéstico

La recogida de la orina mediante una
técnica lo mas estéril posible es funda-
mental ante la sospecha de ITU para evitar
procedimientos posteriores innecesarios.

En ocasiones, el diagnéstico de ITU
es complicado, sobre todo en aquellos
nifios en los que la sintomatologia es
inespecifica y la recogida de la muestra
de orina es dificultosa, debido a la edad;
por ello, el grado de sospecha clinica es



fundamental. Se ha intentado realizar
algunas clasificaciones para definir a los
pacientes con alto o bajo riesgo de tener
una I'TU. Por ejemplo, Gorelick et al®),
realizaron una prediccion del riesgo en
nifias en funcién de cinco factores: raza
blanca, edad menor de 12 meses, fiebre
superior a 39°C, duracién de la fiebre
de al menos 2 dias y ausencia de otro
foco que pueda explicar la clinica (la
negatividad en estos factores permite
agrupar a estas pacientes en bajo riesgo).
En cuanto a los nifios: la raza distinta
a la negra, la ausencia de circuncision,
la fiebre mayor de 39°C y de mas de 24
horas y la ausencia de otro foco alter-
nativo, aumentan el riesgo de I'TU. En
los pacientes con fiebre y foco claro, no
debe realizarse un cultivo de orina de
entrada, sobre todo, con un método de
recogida poco estéril, como es la bolsa
adhesiva. Es indispensable adquirir
muestra de orina adecuada para cultivo
antes de iniciar tratamiento antibié-
tico para proporcionar un diagndstico
claro y evitar pruebas complementarias
innecesarias, ya que una vez iniciado el
tratamiento, la orina se esteriliza rdpi-
damente y la recogida de un cultivo
posterior no tiene valor.

La eleccién de la técnica de reco-
leccion de la orina dependerd de si el
paciente es incontinente o continente, asi
como de la gravedad de la clinica de pre-
sentacion. Cuanto mds importante sea la
clinica, menor riesgo de contaminacién
debe tener la técnica. Por otro lado, el
punto de corte necesario para considerar

el cultivo positivo variard en funcién de
la técnica empleada: cuanto mds esté-
ril sea la técnica el punto de corte serd
mis bajo. Por todo ello, muchos auto-
res recomiendan confirmar el resultado
positivo de una técnica poco estéril con
una técnica més fiable®), En la tabla I, se
muestran las diferencias entre los dife-
rentes métodos de recogida de orina,
asi como los métodos de eleccién en
funcién de la situacién. En el momento
actual, no existe un consenso undnime
sobre qué técnica de recoleccién de orina
es de primera eleccidn, sobre todo en
no continentes. Sin embargo, en lo que
si coinciden las principales guias inter-
nacionales es en desestimar la bolsa
adhesiva como primera opcion si el
paciente presenta clinica de gravedad o
la sospecha de ITU es alta, estando des-
aconsejada por el alto nimero de falsos
positivos, no considerdndose vilido un
cultivo positivo mediante esta técnica®®).
Sin embargo, en aquellas situaciones
de bajo riesgo, puede ser 1til si la tira
reactiva es negativa, permitiendo man-
tener actitud expectante en funcién de
la presentacién clinica. Parece adecuado
intentar la recogida mediante técnicas
no invasivas y reservar las técnicas mds
invasivas para aquellos nifios con clinica
de gravedad o para confirmar la positi-
vidad de las pruebas menos estériles si
la sospecha es alta(58).

Debido a que el resultado del cul-
tivo de orina puede tardar entre 48-72
horas, es posible apoyarse de otras prue-
bas complementarias que ayuden en la

Tabla I. Técnicas de recogida de orina en Pediatria(1:5.8)

INFECCION URINARIA

toma de decisiones. Entre ellas, la reali-
zacién de una tira reactiva de orina o un
sedimento urinario son de gran utilidad
y estdn disponibles en la mayoria de los
centros de salud, pudiendo realizarse con
la orina obtenida mediante cualquier téc-
nica incluyendo la bolsa adhesiva, mien-
tras la muestra sea reciente (<1 hora) o
se haya refrigerado precozmente®. En la
tira reactiva, se produce la reaccién de la
orina con distintos reactivos que tradu-
cen la presencia de: leucocitos (esterasa
leucocitaria), sangre, nitritos (reduccién
de nitratos a nitritos por bacterias gran
negativas) y proteinas. La presencia de
esterasa leucocitaria indica la presen-
cia de leucocitos en orina y no implica
necesariamente infeccién urinaria, ya que
otras situaciones presentan leucocituria.
La ausencia de reaccién leucocitaria en
nifios con I'TU es rara, pero no imposible
si la valoracién es precoz. La presencia
de nitritos indica bacteriuria y aumenta
la posibilidad de cultivo positivo; sin
embargo, para la presencia de nitritos es
necesario que la orina se mantenga en
la vejiga durante, al menos, 4 horas, por
tanto, en aquellos pacientes con frecuen-
cia miccional aumentada, como es el caso
de los lactantes, puede haber falsos nega-
tivos. Por todo lo expuesto con anteriori-
dad, la positividad de nitritos y esterasa
leucocitaria en combinacién aumenta la
probabilidad de ITU, y la negatividad
de ambos pardmetros aumenta el valor
predictivo negativo hasta un 96-100%,
aunque no permiten una seguridad diag-
néstica completa®).

Técnica
para positivizacion

Bolsa adhesiva

(UFC)

N° colonias necesarias

>100.000 unidades
formadoras de colonias

Caracteristicas especificas

Alto grado de falsos positivos. Si resultado positivo requiere confirmacién con

otra técnica

Puede ser de utilidad en situaciones de bajo riesgo con buen estado general

Chorro medio >100.000 UFC

De primera eleccion en nifios continentes. Aceptable validez cuando se compara

con puncién suprapubica

La maniobra “al acecho” en lactantes pequefios esta aceptada como método de
recogida fiable. De utilidad en situaciones de bajo riesgo

Sondaje vesical

>10.000-50.000 UFC

Técnica invasiva. Precisa personal experto

Parcialmente estéril

Método inicial en situaciones urgentes en nifios no continentes. Método de
confirmacién de técnicas menos estériles

Puncion

supraptibica gram negativas

> 1.000 UFC bacterias

gram +

Cualquier n° de bacterias

Técnica invasiva. Precisa personal experto

De eleccién en neonatos o lactantes pequefios. si la sospecha es alta o en
aquellos nifios con fimosis importante o nifias con sinequia vulvar

La de mayor esterilidad
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En cuanto al sedimento urinario,
la presencia combinada de bacterias y
leucocituria aumenta la probabilidad de
presentar un cultivo positivo, disminu-
yendo la probabilidad si ambos pardme-
tros son negativos. Se debe conocer que,
en menores de tres meses, el sedimento
de orina es de eleccion (baja sensibili-
dad de la tira reactiva)0), por lo que
en este rango de edad, ante la sospecha
de ITU se debe realizar sedimento de
orina, gram y cultivo@. En menores de
2 afios o incontinentes con sospecha de
ITU, se recomienda sedimento urina-
rio o, en su defecto, tira de orina. Sin
embargo, en nifios mayores de 3 afios, la
tira de orina y el sedimento urinario son
equiparables®). La rapidez y eleccion de
las pruebas se valorard en funcién de la
situacién clinica y la disponibilidad de
las mismas. En la tabla II, se resumen
las recomendaciones en funcién de los
resultados del analisis de orina.

Por otro lado, para conocer la afec-
tacién del parénquima renal, se dispo-
nen de otras pruebas que pueden ser de
utilidad. En la analitica sanguinea, el
aumento conjunto de PCT (procalcito-
nina) > 0,85 ng/ml y PCR (proteina C
reactiva) > 35 mg/L apoya la presencia
de dafio parenquimatoso, siendo impro-
bable si la PCT es < 0,5 ng/ml y/o la
PCR <20 mg/Ly VSG < 10 mm/h(),
La disminucién de la osmolaridad uri-
naria mixima en la sospecha de ITU
sugiere dafio parenquimatoso.

En cuanto a técnicas de imagen,
la gammagrafia renal con Tc-99 es la
prueba de referencia para confirmacién
de pielonefritis, pero debido a la radia-
cién de la técnica y a la falta de dis-
ponibilidad en todos los centros, no se
recomienda realizarla de rutina en todos
los casos en fase aguda. La ecografia
renal, aunque de escasa utilidad para la
localizacién de la infeccién puede ayu-
dar en el diagnéstico de alteraciones
anatémicas de base. Actualmente, con
la realizacién sistemdtica de ecografias
prenatales que descartan malformacio-
nes graves, su uso sistemdtico no parece
indicado en fase aguda®).

Tratamiento

Los objetivos principales del trata-
miento de la ITU son: aliviar la sintomato-
logia, evitar la diseminacion de la infeccion
y prevenir las complicaciones a largo plazo.
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Tabla Il. Manejo practico de la infeccion del tracto urinario en funcién del

resultado del analisis de orina‘5)

Nitritos Esterasa Probabilidad Actitud
leucocitaria de ITU
Positivo Positivo ITU muy Recoger urocultivo e iniciar
probable tratamiento antibiético empirico
Positivo Negativo ITU muy Recoger urocultivo e iniciar
probable tratamiento antibiético empirico
Negativo Positivo ITU probable Valorar inicio de antibiético en
funcién de los sintomas y
situacion clinica
Negativo Negativo ITU Repetir tira de orina si la fiebre
improbable persiste. En lactantes pequefios,

Podemos dividir el manejo de la
ITU en dos grandes apartados: manejo
agudo y manejo a largo plazo. En el
manejo agudo, se instaurard un tra-
tamiento antibiético y se realizard la
investigacién de probables factores
predisponentes (p. ¢j., anomalfas del
tracto urinario). El manejo a largo plazo
tendrd como objetivo prevenir las recu-
rrencias y evitar secuelas posteriores.

Se deben tener en cuenta una serie
de consideraciones para la prescripcién
del tratamiento antibiético empirico
(edad del paciente, inicio de la fie-
bre, presentacion clinica, presencia de
comorbilidad nefrouroldégica asociada,
asi como el patrén de resistencias bac-
terianas en la comunidad). En este
sentido, el uso de antibioterapia previa,
hospitalizacién o uropatias importantes,
aumenta el riesgo de resistencias a los
antibi6ticos de uso habitual.

En cuanto a la via de administra-
cién, estudios recientes sugieren que el
tratamiento antibidtico oral es tan efec-
tivo de inicio comparado con el trata-
miento antibidtico parenteral seguido de
tratamiento oral. Por tanto, en los nifios
mayores de 2 meses con buen estado
general y sin factores de riesgo aso-
ciados, serfa planteable el tratamiento
oral desde el principio, ya que no se ha
comprobado peor evolucién ni riesgo de
complicaciones(2). La duracién del tra-
tamiento serd de 10-14 dias en los casos
de ITU febril. En las ITUs afebriles, no
son necesarios tratamientos tan prolon-
gados siendo suficiente de 3 a 5 dias.

La eleccién del antibiético debe
tener una adecuada cobertura para E.
coli, considerando las resistencias pro-

no permite descartar el
diagnéstico de ITU

pias de cada comunidad. Actualmente,
cerca de un 50-80% de las cepas de E.
coli son resistentes a ampicilina. En
los ultimos afios, estin creciendo las
resistencias a otros antibidticos como:
amoxicilina-clavuldnico, trimetropim-
sulfametoxazol y cefalosporinas de pri-
mera generacion(3).

Las cefalosporinas de tercera gene-
racién (cefotaxina, ceftriaxona, cefi-
xima) y los aminoglucésidos (amikacina,
gentamicina) son una opcién adecuada
como primera linea de tratamiento en
las infecciones urinarias altas. En los
pacientes en los que se sospecha de
entrada que el agente causal es el Ente-
rococo (instrumentacién del tracto
urinario, presencia de catéter, lactantes
pequeiios...), se debe afiadir al trata-
miento amoxicilina o ampicilina, debido
a la mala cobertura con los antibidticos
anteriores.

En los nifios con alergia a penici-
lina, el tratamiento con trimetropim
sulfametoxazol o ciprofloxacino es
buena opcién. La nitrofurantoina y el
dcido nalidixico no deben ser de pri-
mera eleccién en aquellos pacientes con
ITU febril, ya que no alcanza niveles
en parénquima renal suficientes. En la
tabla III, se resumen los tratamientos
disponibles en la infeccién del tracto
urinario, no existiendo diferencias sig-
nificativas entre los distintos antibi6ti-
cos individuales®.

Se considera una buena respuesta al
tratamiento, la desaparicién de la sinto-
matologia en las primeras 24-48 horas
desde el inicio de la antibioterapia. En
aquellos casos en los que pasado ese
tiempo persista la clinica, se recomienda



Tabla Ill. Tratamiento antibiético en la infeccion del tracto urinario (ITU)

ITU afebril:
Generalmente, tratamiento por via oral:

- Amoxicilina-clavulanico: 40-45 mg/kg/dia de amoxicilina en 3 dosis
- Cefuroxima axetilo: 30-40 mg/kg/dia en 2 dosis

- Ceflacor: 20 mg/kg/dia en 3 dosis

- Fosfomicina calcio: 100-200 mg/kg/dia en 3-4 dosis

- Fosfomicina/trometamol: 2 g en dosis UGnica (en mayores de 6 afios)

- Nitrofurantoina: 5-7 mg/kg/dia en 3-4 dosis

- Trimetoprim-sulfametoxazol: 8-12 mg/kg/dia de trimetropima en 2 dosis

ITU febril:
Via intravenosa:

- Cefotaxima: 150 mg/kg/dia en 3-4 dosis
- Ceftriaxona: 50-75 mg/kg/dia en 1 dosis
- Gentamicina: 5-7,5 mg/kg/dia en 1 dosis

- Amoxicilina-clavulanico: 100 mg/kg/dia en 3 dosis
- En menores de 3 meses, asociar ampicilina: 200-300 mg/kg/dia en 4 dosis

Via oral:

- Cefixima: 16 mg/kg/dia en 1 dosis, seguido de 8 mg/kg/dia en 1 dosis

- Ceftibuteno: 9 mg/kg/dia en 1 dosis

- Cefpodoxima piroxetilo: 8 mg/kg/dia en 2 dosis

- Cefalexina: 50-100 mg/kg/dia en 3 dosis

- Amoxicilina clavulanico: 40-50 mg/kg/dia en 3-4 dosis

- Cefuroxima: 20-30 mg/kg/dia en 2 dosis
- Nitrofurantoina: 5-7 mg/kg/dia en 4 dosis

realizar una ecografia para descartar la
presencia de complicacién local, asi como
un cambio de antibioterapia ampliando
la cobertura antibiética (sobre todo a
enterococo, si el cultivo todavia no estd
disponible). El tratamiento concomitante
con glucocorticoides para disminuir la
inflamacién renal es controvertido y
no existe consenso sobre su uso en fase
aguda. En la tabla IV, se exponen las
indicaciones de ingreso hospitalario.

En aquellos casos con buena evolu-
cién en los que el microorganismo cau-
sal es sensible al tratamiento empirico,
no se considera necesario realizar un
urocultivo de control.

Seguimiento

La realizaciéon de una ecografia es
util para descartar alteraciones anatomi-
cas. Actualmente, la realizacion de otras
pruebas de imagen se recomienda si ITUs
atipicas o complicadas(2.5:8),

Hace afios, la realizacién de varias
pruebas de imagen tras el primer diag-
néstico de ITU era habitual con el
objetivo de identificar factores predis-
ponentes, asi como documentar la pre-
sencia o ausencia de afectacién renal,
dado el mayor nimero de complica-
ciones a largo plazo descritas en estos

casos. Actualmente, el manejo de este
tipo de pacientes es menos invasivo. En
las principales guias internacionales, se
recomienda la realizacién de ecografia
renal y vesical tras el primer episodio
de ITU febril para valorar alteraciones
anatémicas que requieran mds estudios,
asi como monitorizar el correcto creci-
miento renal. Se puede realizar de manera
diferida si la evolucién del cuadro clinico
es buena. En cuanto a la realizacién del
DMSA (gammagrafia renal con 4cido
dimercaptosuccinico-1¢99m), la mayo-
ria de las guias no lo recomiendan en la
fase aguda, realizindose en fase crénica
si existen alteraciones en otras pruebas de
imagen o la ITU es atipica (septicemia,
insuficiencia renal en fase aguda, masa
abdominal, ITUs recurrentes...).

No se recomienda la realizacién de
cistografia de manera sistemdtica, debido

Tabla IV. Indicaciones de ingreso

hospitalario en la infeccién de
tracto urinario(14)

- Edad menor de 2 meses

- Clinica de sepsis

- Pacientes inmunodeprimidos

- Intolerancia a la medicacion oral

- Dificultad para el adecuado
seguimiento

- Fallo del tratamiento inicial

INFECCION URINARIA

a la alta tasa de resolucién espontinea
de los reflujos de bajo grado y la buena
evolucion en los pacientes con afecta-
cién renal en fase aguda. En el estudio
de Nelson et al(5), se describe un alto
valor predictivo negativo para reflujos de
alto grado si la ecografia es normal. Por
tanto, se deberia valorar su realizacién
en aquellos casos en los que las prue-
bas anteriores muestren alteraciones
(hidronefrosis, imdgenes sugestivas de
RVU...), circunstancias clinicas especia-
les (sepsis, I'TUs recurrentes...) o ante-
cedentes familiares de reflujo (Tabla V).
En aquellos pacientes con dafio
renal que persiste en fase crénica, se
recomienda seguimiento periédico con
andlisis de orina y tensién arterial.

Pronoéstico

El pronéstico de los nifios con un pri-
mer episodio de ITU sin otros factores de
riesgo asociado debe considerase bueno.

Actualmente, el diagndstico precoz
permite el inicio empirico de antibiote-
rapia, por lo que la curacién sin secue-
las es lo mds frecuente. Sin embargo,
la recurrencia tras una primera infec-
cién de orina es habitual, sobre todo
en el primer afio de vida, por lo que se
debe realizar seguimiento durante este
periodo?). Las complicaciones poste-
riores a dafio renal, como insuficiencia
renal o HTA, son poco frecuentes. En
las dltimas décadas, la generalizacién
de los estudios ecograficos prenatales
ha demostrado que una gran parte del
dafio renal atribuido a pielonefritis
aguda era secundario a anomalias del
aparato genitourinario previas, asociado
en ocasiones, a reflujos de alto grado o
con componente obstructivo(?).

Prevencion de nuevos
episodios

El correcto vaciamiento de la vejiga uri-
naria, la prevencion del estrefimiento, asi
como la adquisicion de habitos miccionales
adecuados son algunos de los factores de
prevencién de infeccion del tracto urinario
que se deben modificar.

El pediatra debe intentar identificar
a aquellos nifios con mayor riesgo de
recurrencia y complicaciones tras el pri-
mer episodio de una infeccién urinaria
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Tabla V. Estudio por imagen en infeccién del tracto urinario (ITU)(16)

Pruebas de imagen en ITU

Buena respuesta

ITU grave o atipicad

ITU recurrente

ITU en nifio Ecografia Si Si Si
menor de
@ [ases DMSA diferido  No Si Si
CUMS Si ecografia alterada Si factores de riesgob Si factores de riesgob
ITU en Ecografia Opcional Si Si
mayores de
6 nxeses DMSA diferido No. Si alteraciones en ecografia  Si Si
hasta 3 afios s Si pruebas anteriores alteradas  Si pruebas anteriores Si pruebas anteriores
o factores de riesgob alteradas o factores alteradas o factores
de riesgob de riesgob
ITU en Ecografia No Si Si
mayores L . .
i B s DMSA diferido No Si Si
CUMS No Si pruebas anteriores Si pruebas anteriores

alteradas o factores

de riesgob

alteradas o factores
de riesgob

a: aspecto séptico, empeoramiento de funcion renal, oligoanuria, mala respuesta al tratamiento;
b: alteraciones en pruebas de imagen, historia familiar de reflujo vésico-ureteral, microorganismo diferente a E. coli.

con el objetivo de implementar medidas
preventivas y preservar la funcién renal.

Es fundamental preguntar sobre la
presencia de estrefiimiento, asi como
habitos miccionales inadecuados y la
escasa ingesta de liquidos que pueden
aumentar el riesgo de recurrencia de
ITU.

El factor que cldsicamente mis se
ha asociado a recurrencia es el reflujo
vesicoureteral (RVU). Sin embargo, el
RVU de bajo grado no se ha asociado a
I'TUs de repeticién, por lo que la nece-
sidad de tratamiento profildctico en
estos casos es controvertido. Por otro
lado, se conoce que se pueden produ-
cir pielonefritis en ausencia de reflujo
vesicoureteral.

La realizacién de circuncisién en
varones en I'TUs recurrentes es igual-
mente controvertida. Por tanto, la ciru-
gia del tracto urinario y de la correccién
del reflujo se reserva para casos con
reflujos de alto grado y pacientes con
infecciones urinarias de repeticién aso-
ciadas a alteracién anatémica(8).

En cuanto al uso de los antibiéticos
profildcticos, en recientes estudios, se
desaconseja su uso de rutina tras una
primera infeccién del tracto urinario,
reserviandolo para casos seleccionados.
Sin embargo, en casos de I'TUs recu-
rrentes, la profilaxis antibidtica puede
ser una posibilidad, aunque en la actua-
lidad esta practica estd cuestionada, ya
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que no ha demostrado disminuir clara-
mente las recurrencias ni la progresién
a dafio renal y aumenta la aparicién
de bacterias resistentes(?; por lo que
la decisién de tratar debe hacerse de
manera individualizada y con el anti-
bidtico de menor espectro posible. En
julio de 2015, la Agencia Espafiola del
Medicamento publicé una alerta sobre
el uso de nitrofurantoina como trata-
miento profildctico prolongado debido
a sus potenciales efectos adversos gra-
ves, recomendando su uso solamente en
el tratamiento agudo de cistitis aguda
durante 7 dias como miximo. En la
tabla V1, se detallan los antibiéticos mas
usados como profilaxis de ITU.

El uso de ardndanos es de dudosa
eficacia para la prevencién de recurren-
cias en infecciones del tracto urinario,

Tabla VI. Antibiéticos utilizados

en la profilaxis de ITU (dosis tnica
nocturna)

Timetoprima: 2-3 mg/kg/dia

Cotrimoxazol: 2-3 mg/kg/dia de
timetoprima

Fosfomicina: 25 mg/kg/dia

Amoxicilina: 10-15 mg/kg/dia de
eleccién en menores de 2 meses

Amoxicilina-clavulanico: 10-15 mg/
kg/dia de amoxicilina

Cefalexina: 10 mg/kg/dia
Cefadroxilo: 5-10 mg/kg/dia

aunque algunos estudios apuntan a
que el riesgo disminuye con respecto al
placebo. En la actualidad, no hay evi-
dencia que apoye el uso de ardndanos,
probidticos ni vacunas con cepas uro-
patégenas en los pacientes con I'TUs de
repeticion@.

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

El pediatra de Atencién Primaria
debe identificar aquellos nifios con
mayor riesgo de infeccién del tracto
urinario. En aquellos pacientes con
antecedentes de ITU febril, se debe
informar a los padres de la necesidad de
valorar los procesos febriles de manera
precoz?0). Se deben investigar factores
potencialmente tratables como: la pre-
sencia de habito retentor o disfuncién
vesical, presencia de estrefiimiento, asi
como episodios de fiebre sin foco fre-
cuentes sin claro diagndstico o retraso
ponderoestatural.

Entre los pacientes que deben ser
enviados para seguimiento en aten-
cién especializada se incluyen: ITUs
recurrentes, HTA, presencia de fiebre
tras 48 horas de inicio del tratamiento,
presencia de anomalias anatémicas en
ecografia, sospecha de reflujo vesi-
coureteral, antecedentes familiares de
enfermedad nefrourolégica y ansiedad
familiar.
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Caso clinico

Nifia de 12 meses de edad. Acude a su pediatra por vémitos con mala tolerancia y fiebre de 39°C de 24 horas de
evolucion. Asocia cuadro catarral leve. No refieren otra sintomatologia. Embarazo controlado con ecografias normales, no
antecedentes familiares y personales de interés hasta el momento actual. A la exploracién fisica, buen estado general con
palidez cuténea y buena perfusién. ACP normal, ORL mucosas secas, orofaringe hiperémica sin otros hallazgos, abdomen
blando y depresible, genitales normales. Se administra antitérmico, se inicia sueroterapia oral y se recoge muestra de orina
mediante bolsa perineal. En tira reactiva de orina: leucocitos +++, hematies y nitritos negativos. Mala tolerancia oral. Se
decide derivar a urgencias para recogida de muestra estéril e hidratacién.

En urgencias, se recoge muestra mediante sondaje urinario que muestra leucocitos +++, nitritos negativos. En Gram
de orina, se objetivan bacilos gram negativos > 1 campo. Persiste mala tolerancia oral, por lo que se inicia fluidoterapia
intravenosa y analitica sanguinea que muestra leucocitosis leve con férmula mixta y PCR 80 mg/L. Progresivamente, mejora
la tolerancia oral sin producirse nuevos vémitos con buen estado de hidratacion.
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h V4

. Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Infeccidon urinaria

9.

10.

Senale la respuesta CORRECTA
en relacién con la clinica de la in-
feccién urinaria en la infancia:

a. Esunainfeccién poco frecuente
en Pediatria.

b. La presencia de fiebre se traduce
siempre en afectacién del parén-
quima renal.

c. En neonatos, la fiebre puede
estar ausente en presencia de
dafio parenquimatoso.

d. La presencia de sintomas mic-
cionales inequivocamente
implica la presencia de una
infeccién de orina.

e. Lainfeccién urinaria no es una
de las patologias que deba des-
cartarse en pacientes con retraso
ponderoestatural.

Ante un lactante con fiebre sin foco
de 48 horas de evolucién, con buen
estado general y tira reactiva de
orina mediante bolsa adhesiva con
reaccioén leucocitaria:

a. Enviaria un cultivo de orina
recogido mediante bolsa adhe-
siva y trataria con antibidticos,
ya que la sospecha de ITU es
alta.

b. Recogeria una muestra de orina
mediante una técnica més esté-
ril, si es positiva enviaria cultivo
e iniciaria tratamiento con anti-
biéticos.

c. Ya que los datos de la tira de
orina son muy inespecificos,
mantendria actitud expectante
hasta aparicién de foco para la

fiebre.
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11.

12.

d. En este caso, la realizacién de
una analitica de sangre es obli-
gada para descartar aumento de
reactantes de fase aguda y valo-
rar la funcién renal.

e. Pondria tratamiento antibié-
tico sin necesidad de cultivo, ya
que en este caso la presencia de
infeccién urinaria es clara.

Ante un paciente varén de 10 meses

con ecografias prenatales normales

y diagnéstico de primer episodio de

infeccién del tracto urinario febril

con buena respuesta al tratamiento
antibiético:

a. Realizaria una ecografia renal y
vesical y si es normal no amplia-
ria el estudio e informaria a los
padres que, ante episodios de
fiebre sin foco, es necesario
recoger un cultivo de orina.

b. Realizaria una cistografia para
descartar reflujo vesicoureteral.

c. Realizaria una gammagrafia
renal para descartar dafio paren-
quimatoso en fase crénica.

d. Sipresenta fimosis, iniciaria tra-
tamiento con corticoides tépicos
y, si no responde, derivaria al
cirujano.

e. Es necesario derivar a nefrologia
infantil para seguimiento.

De entre los siguientes, ;qué FAC-
TORES pueden influir en las recu-
rrencias de las I'TUs?

a. Estrefiimiento.
b. Ingesta escasa de liquidos.
c. Habito miccional retentor.

Fimosis.

13.

e. Todos los factores anteriores
pueden influir.

Qué tratamiento ANTIBIOTI-
CO elegiria ante una nifia de 6 afios
con clinica de cistitis sin otras com-
plicaciones?

a. Amoxicilina durante 10 dfas.

b. Amoxicilina-clavuldnico
durante 10 dias.

c. Fosfomicina trometamol en
dosis Unica.

d. Cefixima durante 3 dias.

e. Ciprofloxacino durante 5 dias.

Caso clinico

14.

15.

¢Qué actitud seria CORRECTA

en este momento?

a. Ingresaria a la paciente, ya que
tiene mala tolerancia oral y ha
precisado fluidoterapia intrave-
nosa.

b. Ingresaria a la paciente con
tratamiento oral y daria de alta
cuando se compruebe que ha
tomado bien, al menos, 2 dosis.

c. Daria de alta a la paciente con
antibidtico oral, asegurando
seguimiento clinico por su
pediatra.

d. Podria ser beneficioso admi-
nistrar una dosis intravenosa de
antibidtico antes del alta.

e. Cy D son ciertas.

En el urocultivo mediante sondaje
vesical se aisla E. coli > 100.000
unidades formadoras de colonias
sensible a cefalosporinas y re-
sistente a gentamicina. En estos
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momentos, ;qué actitud seria la

CORRECTA?

Continuaria tratamiento con
cefixima hasta completar 10
dias.

Dado que el microorganismo
es resistente a la gentamicina,
ampliaria el tratamiento hasta
completar 3 semanas.

No es preciso realizar en este
caso un tratamiento prolongado,
con 5 dias seria suficiente.

Tras el tratamiento, citaria a la
paciente para recoger un urocul-
tivo de control.

Ya que en el urocultivo crece E.
coli deberia considerar la infec-
cién como atipica.

16. Una vez resuelto el proceso, ;qué

ACTITUD seguiria?

Investigaria posibles factores
coadyuvantes, como ingesta
escasa de liquidos o presencia
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de estrefiimiento, y solicitaria
una ecografia renal y vesical.
Realizaria una gammagrafia en
fase aguda.

Derivaria a nefrologia para
seguimiento.

Iniciarfa tratamiento profildctico
con tediprima para evitar recu-
rrencias.

Iniciarfa tratamiento profildctico
con ardndanos para evitar recu-
rrencias.
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Hematuria, proteinuria:
actitud diagnostica
F.A. Ordéfiez Alvarez < 2

Resumen

La deteccién de hematuria y proteinuria no es
excepcional en las consultas pediatricas. En muchas
ocasiones, los pacientes son valorados inicialmente
en Atencién Primaria, pero, afortunadamente, una
alta proporcién de estos padecen procesos benignos y
transitorios que no exigirdan mas que la confirmacién
de su desaparicion. Por el contrario, en una minoria
de casos, la hematuria y proteinuria pueden traducir
patologias graves y presentarse de forma persistente,
por lo que el pediatra general debe poseer los
conocimientos basicos encaminados a evaluar ambas
patologias. El objetivo fundamental de su manejo
sera diferenciar aquellos pacientes que pueden ser
controlados por el propio pediatra o, por el contrario,
deben ser valorados en el ambito hospitalario, ya sea
de forma urgente o programada.

Se presenta en el texto un breve repaso teérico de la
metodologia dirigida a la deteccion de hematuria y
proteinuria, una clasificacién de sus diferentes tipos y
un esquema de manejo practico secuencial basado en
sus manifestaciones clinicas.

Area de Gestion Clinica de Pediatria. Nefrologia Pediatrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. Asturias N ;’

Abstract

Hematuria and proteinuria are nothing exceptional
in pediatric medical consultations. Most part of
patients is initially assessed in primary care but,
fortunately, a high proportion of those will have
transient and benign diseases that do not require
more than the confirmation of its disappearance.
Conversely, in a minority of cases hematuria and
proteinuria can represent a serious pathologies
and exhibit persistently, so general pediatricians
must acquire the basic knowledge to evaluate

both pathologies. The fundamental objective of

its management will be to differentiate patients
who can be controlled by primary care physician or
those that should be assessed at the hospital level,
either scheduled or urgent way.

In this paper, a brief theoretical review of the
methodology aimed at the detection of hematuria
and proteinuria, a classification of the different
types, and a scheme of sequential practical
management based on its clinical manifestations
will be presented.

Palabras clave: Hematuria; Proteinuria; Diagnéstico; Manejo practico; Pediatria.

Key words: Hematuria; Proteinuria; Diagnosis; Practical approach; Children.

Hematuria: actitud
diagndstica

Introduccion

La hematuria supone la presencia anor-
mal de hematies en orina, ya sean proce-
dentes del riiién o de las vias urinarias,
visibles a simple vista (hematuria macros-
copica) o aparentes solo en el analisis
microscopico de la orina (microhematuria).

Aungque no existe una definicién
verdaderamente consensuada de hema-
turia, se considera patolégico el hallazgo
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de lecturas 21+ en la tira reactiva de
orina, recuentos >3-5 hematies/campo
de gran aumento en 10-15 ml de orina
centrifugada o 5 hematies/mm3 en
orina fresca no centrifugada®.

En algunas ocasiones, la presencia
de sangre en la orina se apreciard a sim-
ple vista por el cambio de color que se
produce cuando un minimo de 1 ml de
sangre se mezcla con 1 litro de orina
(macrohematuria). Sin embargo, es mds
frecuente que la cantidad de sangre no
sea suficiente para tefiir la orina y solo
pueda ser detectada mediante el exa-
men microscépico de la muestra o con
la utilizacién de tiras reactivas (micro-

hematuria). La presencia de hematuria
no significa necesariamente la confir-
macién de una situacién patolégica, ya
que estados febriles y esfuerzos intensos
o continuados pueden asociarse a hema-
turias que se consideran fisiolégicas.
Su incidencia y prevalencia varian
segun se trate de estudios de despistaje
o de series casuisticas, del tipo de pobla-
cién estudiada, edad y sexo. Aproxima-
damente, el 4% de los nifios en edad
escolar presentan microhematuria si se
valora una sola muestra de orina, pero
este porcentaje desciende al 1% se exige
la positividad en dos muestras consecu-
tivas (con intervalo entre ellas de mas
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de una semana) y a menos de un 0,5%
se valoran los hallazgos en tres mues-
tras consecutivas en el plazo de varias
semanas (hematuria persistente). De
estos, solo el 37 y 7,6% continuardn
con hematuria 1y 5 afios més tarde,
respectivamente(23),

La hematuria macroscépica, por el
contrario, es poco comun en poblacio-
nes pedidtricas no seleccionadas. La
incidencia de este tipo de hematuria,
aunque variable segun las diferentes
publicaciones, se encuentra en 1,3/1.000
consultas en un servicio de urgencias
pedidtricas. La combinacién de hema-
turia y proteinuria, lo que afiade un alto
riesgo de enfermedad renal, es menos
frecuente, con una prevalencia de menos
del 0,7% en nifios en edad escolar no
seleccionados en una sola muestra de
orina, prevalencia que disminuye a
0,06% si se exigen 3 muestran de orina
consecutivas@3,%),

Evaluacién practica
de la hematuria

El pediatra de Atencion Primaria debe
conocer la evaluacion basica y el manejo
general de los diferentes tipos de hema-
turia.

Suele detectarse hematuria en forma
de una de las tres siguientes situaciones
clinicas:

1. Inicio de hematuria macroscépica-
mente visible.

2. Hallazgo de hematuria microscopica
durante la valoracién de un cuadro
clinico donde existe participacién
urinaria, abdominal o sistémica.

3. Hallazgo casual en paciente asinto-
mitico al que se le realiza un estudio
de orina por otro motivo.

En la valoracién de la hematu-
ria desde Atencién Primaria, deben
ser evitadas dos posturas extremas y
opuestas: remitir al nefrélogo infantil,
sin otras consideraciones, todo tipo de
hematuria inmediatamente después de
descubrirla, o aplicar un dnico y extenso
protocolo de estudio a todos los pacien-
tes, sin tener en cuenta rasgos clinicos
distintivos(®). Para evitar estos errores,
el manejo préctico desde Atencion Pri-
maria ante una sospecha de hematuria

debe guiarse por cuatro pasos bien esta-
blecidos®7).
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Primer paso: confirmar
la hematuria

Todos los casos sospechosos de hema-
turia (micciones oscuras y/o positividad de
sangre en la tira reactiva) deben confir-
marse mediante un examen microscépico
de la orina (sedimento de orina).

La muestra de orina ideal serd la
recién emitida (para evitar la lisis de
los hematies) y obtenida de la primera
miccién de la mafiana, ya que los hema-
ties se conservan mejor en orinas dcidas
y concentradas. Se debe evitar el son-
daje vesical y el ejercicio fisico intenso
previos, al menos, 48 horas antes de la
recogida, y no demorar el estudio mds
de una hora a temperatura ambiente.

La tira reactiva de orina presenta
una sensibilidad cercana al 100%,
siendo capaz de detectar minimas con-
centraciones de hemoglobina (0,2 mg/
dl), equivalente a 3-5 hematies/campo
(x400), con una especificidad del
65-99%®). Son muy frecuentes los
casos de orinas oscuras de aspecto
hematirico, pero con tira reactiva
negativa y sedimento normal, tras la
ingesta de algunos alimentos (moras,
remolacha, frambuesas, setas, etc.),
farmacos (rifampicina, ibuprofeno,
nitrofurantoina, metronidazol, hierro,
etc.) o colorantes (nitrogenados, fenolf-
taleina, rodamina B) y por la presen-
cia en orina de pigmentos metabdlicos
(bilirrubina, uratos, porfirinas, dcido
homogentisico, etc.) o contaminantes
exégenos (plomo, benceno). Por otro
lado, las orinas alcalinas, la elimina-
cién urinaria de algunas sustancias,
como el sorbitol férrico, la presencia en
la orina de peroxidasas de origen bac-
teriano o de contaminantes quimicos,
como el yodo o el hipoclorito (lejia),
la hemoglobinuria y la mioglobinuria
suponen las principales condiciones que
se asocian a orinas de aspecto hematu-
rico, positividad para sangre en la tira
reactiva y ausencia de hematies en el
sedimento urinario (falsos positivos de
la tira reactiva). Los falsos negativos
(orinas concentradas o dcidas, proteinu-
rias severas, tratamiento con captopril
o vitamina C) son excepcionales. Una
tira reactiva de orina puede ser positiva
para proteinuria en el contexto de una
hematuria macroscépica, pero no debe-
ria exceder de 2 cruces si la inica fuente
de proteinas es la propia hematuria®.

Tabla I. Evaluacion diagnéstica
inicial de la hematuria: datos

clinicos a recoger en anamnesis y
exploracion fisica

Antecedentes familiares

- Hematuria

- Quistes renales

- Enfermedad renal crénica

- Litiasis

- Hipertension arterial

- Sordera

- Coagulopatias, hemoglobinopatias

Antecedentes personales

- Historia perinatal (trombosis
venosa renal)

- Enfermedades quisticas renales

- Infecciones urinarias

- Litiasis

- Sordera

- Practica deportiva o ejercicio
intenso recientes

- Proétesis, implantes o extracciones
dentarias

- Coagulopatias

- Cardiopatias congénitas

- Infecciones (respiratorias,
cuténeas...) o inmunizaciones
recientes

- Enfermedades reumaticas

- Farmacos

- Traumatismo o sondaje vesical

Proceso actual

- Manifestaciones clinicas generales:
» Fiebre, malestar general
* Hipertension y/o edemas

- Manifestaciones no especificas
del tracto urinario:

* Rash, purpura, artritis

* lIctericia u otras
manifestaciones digestivas

» Manifestaciones respiratorias

- Manifestaciones urinarias:

» Hematuria (duracién, caracter
intermitente o continuo,
relacién con la miccion,
presencia de coéagulos)

 Disuria, frecuencia, urgencia,
enuresis

* Dolor lumbar (uni o bilateral) o
abdominal

» Hipertension y/o edemas

Exploracion fisica

- Desarrollo péndero-estatural

- Tension arterial

- Exploracion de la piel: edemas,
petequias, equimosis, exantemas

- Audicién y exploracién ocular

- Arritmias, soplos cardiacos

- Abdomen: organomegalias, masas,
globo vesical, ascitis, soplo
abdominal, pufio-percusion renal

- Genitourinaria: fimosis,
hipospadias, Ulceras, balanitis

- Aparato locomotor: escoliosis,
alteraciones en la marcha, dolor
articular, artritis
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Segundo paso: orientar su origen
(glomerular o no glomerular)

Este segundo paso es fundamental, ya
que limita las posibilidades diagnésticas e
impide la practica de examenes comple-
mentarios innecesarios.

Esta orientacién proporciona una
alta rentabilidad practica (incluso sin
estudios analiticos adicionales ni pruebas
de imagen), siempre y cuando se apoye
en una meticulosa historia clinica que
incluya antecedentes personales y fami-
liares, una detallada recogida de los datos
clinicos vinculados a la hematuria (si
existen), una metédica exploracion fisica
y otros aspectos patoldégicos adicionales
(TablaI). Una historia clinica adecuada
permitird establecer, en un gran porcen-
taje de casos, una aproximacién inicial
respecto al origen glomerular o urolégico
de la hematuria (Tabla II), proporcionard
claves diagnésticas orientativas y deter-
minar4 secundariamente la indicacién
de estudios complementarios y/o de
valoracién en el dmbito especializado(10).

Tercer paso: clasificar y evaluar
etiologia

Desde un punto de vista etioldgico, la
hematuria puede estar relacionada con una
gran variedad de patologias uro o nefrolé-
gicas, benignas, potencialmente graves o
tumorales.

Puede deberse a un sangrado a nivel
de cualquier punto de la via urinaria,
aunque en la edad pediitrica, el origen
mis frecuente es el glomérulo renalY,

De forma esquemdtica, resulta ttil la
clasificacién de la hematuria en causas:
glomerulares primarias (nefropatia Ig
A, glomerulonefritis post-infecciosa y
otras, sindrome de Alport, hematuria
familiar benigna, etc.), glomerulares
secundarias (purpura de Schonlein-
Henoch, sindrome hemolitico-urémico,
lupus, sindrome de Goodpasture, etc.),
no glomerulares (infeccién urinaria,
traumatismos, hipercalciuria, litiasis,
anomalias anatémicas o vasculares, etc.)
y extra-renales (sindrome del cascanue-
ces, coagulopatias, hemoglobinopatias,
etc.). En un alto porcentaje de casos, no
se llega a identificar una causa objetiva.

A efectos de manejo prictico, tam-
bién debe tratar de encuadrarse a los
pacientes en uno de estos tres tipos de
hematuria:
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Tabla Il. Diagnéstico diferencial entre hematuria de origen glomerular y no

glomerular

Hematuria glomerular Hematuria no glomerular
Historia - Historia familiar de hematuria, - Historia familiar de
clinica sordera o insuficiencia renal litiasis, coagulopatia,
- Indolora, uniforme y sin coagulos quistes renales
- Oliguria o poliuria - Disuria, no uniforme, con
- Infeccién reciente (respiratoria, coagulos
cutanea o digestiva) - Célico abdominal
- Sordera - Fiebre
- Ingesta reciente de farmacos - Antecedente de
- Antecedente de enfermedad traumatismo o ejercicio
sistémica, exantema, altralgias, fisico intenso
artritis
- Hemoptisis
Exploracion - Hipertension arterial - Tension arterial normal
fisica - Edemas - Dolor suprapubico
- Exantema - Dolor en angulo
- Artritis costovertebral
- Palidez
Hallazgos - Orina color marrén, té o coca-cola - Orina roja brillante
urinarios - Proteinuria - Coagulos

- Cilindros hematicos

- Hematies dismorficos (>20-30%) -

—_

Hematuria macroscépica.

2. Hematuria microscépica aislada,
asintomdtica y sin evidencia de
antecedentes familiares de nefro-
patia progresiva.

3. Hematuria microscépica asociada

a otros datos patoldgicos y/o ante-

cedentes familiares de enfermedad

renal progresiva.

Hematuria macroscépica

De forma global, se considera que
cerca del 60% de los casos de un primer
episodio de hematuria macroscépica son
secundarios a patologias mds o menos
evidentes o ficilmente reconocibles
(infecciones urinarias, traumatismos,
litiasis, glomerulonefritis agudas)®),
mientras que el 40% restante se corres-
ponde con causas de diagndstico dife-
rido (hipercalciuria e hiperuricosuria,
defectos de la membrana basal glo-
merular-hematuria familiar benigna,
sindrome de Alport-, malformaciones
vasculares o patologias vesicales, etc.)
o idiopdticas.

Basado en estos datos, el pediatra
de Atencién Primaria podria establecer
un diagnéstico de presuncién en mds
de la mitad de los casos de hematuria
macroscopica a través de una historia
clinica detallada, un examen fisico y
de una serie de estudios de laboratorio

- Proteinuria negativa
Leucocituria, nitritos

bésicos, que incluyen un andlisis micros-
cépico de la orina, urocultivo, cociente
urinario calcio/creatinina, hemograma,
coagulacién, bioquimica sanguinea y un
estudio del complemento. Una ecografia
abdominal también deberia ser solicitada
en este contexto, asi como el despistaje
de hematuria entre los familiares de pri-
mer grado(!2). Si la causa de la hematuria
macroscépica no es evidente con estas
investigaciones, el nifio deberia ser eva-
luado por un nefrélogo pedidtrico(13).

En la prictica real, sin embargo,
salvo en el caso concreto en que exista
una sospecha fundada de infeccién
urinaria, situacién manejada por el
pediatra de Atencién Primaria, el resto
de escenarios clinicos con hematuria
macroscopica son habitualmente valo-
rados en el dmbito especializado (ya sea
en Unidades de Urgencias Pedidtricas o
en consulta de Nefrologia Pediitrica),
especialmente si supone el primer episo-
dio o la hematuria muestra un cardcter
recurrente y/o persistente.

Hematuria microscépica aislada,
asintomatica y sin antecedentes
familiares de nefropatia progresiva
Este tipo de hematuria deberia ser
manejado por el pediatra de Atencién
Primaria. En la mayor parte de las
ocasiones, esta forma de presentacién



clinica es idiopdtica y transitoria, por
lo que inicialmente debe confirmarse su
persistencia temporal (2-4 muestras de
orina obtenidas durante un periodo de
un mes, idealmente sin ejercicio fisico,
ingesta reciente de fdrmacos o cuadros
infecciosos intercurrentes) antes de con-
siderarla como clinicamente significa-
tiva. Una vez confirmada, resulta pru-
dente solicitar un cociente calcio/creati-
nina en miccién aislada y un estudio de
orina en padres y hermanos(1:13.14). E]
resultado de estas pruebas permitird eti-
quetar a los pacientes en tres categorias
diagndésticas: hipercalciuria idiopética,
hematuria microscépica aislada fami-
liar y hematuria microscépica aislada no
familiar. El rendimiento diagndstico de
otros exdmenes complementarios (bio-
quimica sanguinea, estudio inmunolé-
gico, etc.) es muy bajo para recomendar
sistemdticamente su realizacién, aunque
puede valorarse la ecografia abdominal
(por su “efecto tranquilizador” en la
familia) y un estudio de audicion (des-
pistaje de hipoacusia sugerente de sin-
drome de Alport). Aun cuando el pro-
ndstico de este tipo de hematuria es, por
lo general, excelente, es recomendable
mantener controles anuales para descar-
tar la aparicién de hipertension arterial
y/o proteinuria.

Hematuria microscépica con
otros hallazgos patolégicos o
manifestaciones de enfermedad nefro-
urolégica o sistémica

Se incluyen en este subgrupo aque-
llos pacientes que muestran hematu-
ria asociada a manifestaciones de tipo
general (fiebre, astenia, anemia, etc.),
manifestaciones especificas, pero no rela-
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cionadas con el sistema nefro-urolégico
(exantemas, artritis, dolor abdominal,
etc.) o manifestaciones relacionadas con
el sistema nefro-urolégico (disuria, masa
renal, proteinuria, hipertensién arterial,
etc.), y aquellos otros que presentan
antecedentes familiares con nefropatia
evolutiva hacia enfermedad renal cré-
nica. La lista de patologias que pueden
mostrar hematuria es extensa, por lo que
el primer paso es una evaluacién clinica
basada en los signos, sintomas o datos
exploratorios anémalos y extenderla,
0 no, en funcién de la experiencia del
pediatra general y de los criterios esta-
blecidos de derivacion especializada(:13).
Especial interés diagnéstico y pro-
néstico tiene la asociacién de hematu-
ria y proteinuria. Salvo en los casos en
que la proteinuria sea de escasa mag-
nitud, no exista historia familiar de
enfermedad renal crénica progresiva y
el paciente se encuentre clinicamente
bien (sin edemas, hipertensién arte-
rial ni otros hallazgos significativos),
situacién que permite que el paciente
sea reevaluado a corto plazo con repeti-
cién del estudio urinario, tal asociacién
exige un estudio exhaustivo e inmediato
por parte del nefrélogo pedidtrico®4). La
nefropatia IgA y la glomerulonefritis
aguda postinfecciosa son las dos enti-
dades que identificaremos mds frecuen-
temente en la asociacién de hematuria
microscépica y proteinuria.

Cuarto paso: reconocer
precozmente las indicaciones de
valoracion especializada

Las indicaciones de valoracién espe-
cializada, ya sea de forma urgente o
programada, se recogen en la Tabla III.

Tabla Ill. Criterios de valoracion especializada de la hematuria en la edad

pediatrica

Urgente

- Presencia de deterioro de funcién renal, proteinuria de rango nefrético,

hipertension arterial y/o edemas

- Alteraciéon hemodinamica o del estado general, dolor severo

- Hematuria macroscépica postraumatica

No urgente
- Asociacion a enfermedad sistémica

- Descenso de C3 de forma mantenida durante méas de 8-12 semanas

- Hematuria macroscépica recurrente de causa desconocida

- Urolitiasis o0 anomalia estructural de la via urinaria

- Hematuria secundaria a hipercalciuria idiopatica

- H? familiar de hematuria asociada a enfermedad quistica renal, insuficiencia renal

- Confirmacién diagnéstica

En el Algoritmo 1 se representa un
esquema préctico en la valoracién cli-
nica de la hematuria desde la perspec-
tiva del pediatra de Atencién Primaria.

Proteinuria: actitud
diagnostica

Introduccion

La proteinuria, aunque menos fre-
cuente que la hematuria, es un signo de
enfermedad renal de mayor relevancia cli-
nica, que debe interpretarse como poten-
cialmente grave.

En condiciones normales, existe una
pérdida fisioldgica en orina de protei-
nas, constituida por proteina de Tamm-
Horsfall, albimina, f2-microglobulina,
transferrina, inmunoglobulinas y otras.
En base a ello, se define como protei-
nuria a la excrecién urinaria de protei-
nas superior a sus limites normales o
fisiolégicos, lo que supone >100 mg/m?/
dia 0 >4 mg/m?/hora (>12 mg/m?2/hora
en lactantes) en orina de 24 horas o un
cociente proteina/creatinina (cociente
Pr/Cr) en miccién aislada >0,2 mg/mg
en nifios mayores de 2 afios y >0,5 mg/
mg en lactantes.

La proteinuria puede ser una mani-
festacién inicial de patologias severas,
tanto sistémicas como primariamente
renales, supone un signo bien conocido
de progresién de enfermedad renal esta-
blecida y es un factor independiente de
riesgo cardiovascular. En el contexto
pedidtrico general, sin embargo, lo més
habitual es que la proteinuria aparezca
de forma transitoria, traduzca condicio-
nes de cardcter benigno y/o se resuelva
de forma espontinea, frente a las situa-
ciones menos frecuentes en que aquella
es persistente y traduce una afectacion
renal grave.

Programas de cribaje en poblacién
escolar y adolescentes describen posi-
tividad para proteinuria en una tira
reactiva de orina en hasta en el 10%
de los examinados, pero, al igual que
en el caso de la hematuria, este por-
centaje desciende significativamente
si se considera como un hallazgo per-
manente, ya que solo en el 0,1% de los
casos persiste tal anomalia después de
un afio de seguimiento@5:16). Otros
estudios mds recientes han referido
menor incidencia de proteinuria, pero
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incluso su clara tendencia a disminuir
en el tiempo se mantiene(!?). La preva-
lencia aumenta con la edad, es mixima
en la adolescencia y mds alta en el sexo
femenino®@.

Tipos de proteinuria

Existen cuatro tipos de proteinuria,
en funcién del mecanismo fisiopatolégico
responsable: glomerular, tubular, por sobre-
produccion o sobrecarga y por afectacion
post-renal. Los dos tltimos son muy poco
frecuentes en nifios(18:19),

*  Proteinuria glomerular. Supone
un marcador de dafio glomerular,
que resulta del aumento en la per-
meabilidad de la pared capilar del
glomérulo al paso de macromolécu-
las. Esta formada en su mayoria por
albimina. Es secundaria a enferme-
dades glomerulares, pero también
existen situaciones no patoldgicas
por excrecién aumentada de protei-
nas que no responden a un defecto
de la estructura renal o funcién.

*  Proteinuria tubular. Menos fre-
cuente que la proteinuria glome-
rular. Estd asociada a un aumento
de la excrecién de proteinas de bajo
peso molecular (B2-microglobulina,
al-microglobulina, proteina ligada a
retinol) y se produce por un defecto
de reabsorcién de estas proteinas
en el tubulo proximal. Suelen ser
de intensidad ligera o moderada y
pueden reflejar alteraciones congé-
nitas o adquiridas en el tdbulo renal,
generalmente debidas a enfermeda-
des tibulo-intersticiales. Con fre-
cuencia, se asocia a otros defectos
aislados de la funcién del tibulo
proximal o a un sindrome de Fan-
coni completo. La proteina tubular
mds cuantificable habitualmente es
la B2-microglobulina, cuyos valores
de normalidad no deben de exceder
de los 400 mg/1 después de los 3
meses de edad@9). Algunos pacientes
pueden presentar proteinurias mix-
tas, glomerular y tubular. En esta
situacién, es util analizar la relacién
entre albdmina y 2-microglobulina
urinarias. Los valores normales de
este cociente se encuentran entre
30-200 mg/mg, de tal forma que
valores <30 mg/mg corresponden
a proteinurias tubulares, mientras
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que en las proteinurias glomerulares
puede alcanzar cifras entre 1.000-
15.000 mg/mg.

*  Proteinuria por sobrecarga. Secun-
daria a sobreproduccién de una
proteina especifica a un nivel que
excede la capacidad de reabsor-
cién tubular, como por ejemplo,
en hemolisis intravascular (hemo-
globina libre, no ligada a haptoglo-
bina), rabdomiolisis (mioglobina) y
leucemias mielomonociticas agudas
(lisozima).

*  Proteinuria post-renal. Asociada a
infecciones urinarias, nefrolitiasis o
tumores del tracto urinario. Meca-
nismo poco definido.

Etiologia

La gran mayoria de las proteinurias son
de origen glomerular y traducen fenémenos
benignos y transitorios.

Una clasificacién etiolégica simple
de los diferentes tipos de proteinuria
que posteriormente se comentaran, se
presenta en la Tabla IV(72D),

Meétodos de deteccion

Aunque inicialmente suele detectarse
mediante tira reactiva de orina, el hallazgo
de proteinuria obliga a su confirmacion, a
asegurar su persistencia y a cuantificarla a
través de examenes adicionales.

En la prictica clinica diaria, la
proteinuria es detectada con métodos
semicuantitativos, aunque para su eva-
luacién y manejo definitivos serd preciso
utilizar técnicas de cuantificacién de las
proteinas en orina que, generalmente,
nos indican la cantidad excretada por
unidad de tiempo(22).

Métodos semicuantitativos

Incluye la tira reactiva de orina y
el método turbidométrico, pero este
ltimo no se emplea en la practica cli-
nica habitual.

Tira reactiva

Mide la concentracién de albimina
y algunas otras proteinas, como la liso-
zima. Se basa en la reaccién colorimé-
trica de la orina con el azul de tetrabro-
mofenol, de la que se obtiene una escala
de intensidades de verde que se correla-

Tabla IV. Clasificacion etiolégica
de la proteinuria en niiios, con las

entidades clinicas representativas
de cada grupo

Causas benignas

- Proteinuria transitoria (fiebre,
ejercicio)

- Proteinuria intermitente
idiopatica

- Proteinuria ortostatica o postural

Causas glomerulares

- Afectacién de membrana basal
glomerular (glomerulonefritis)

- Enfermedades de depésito
(amiloidosis)

- Pérdida de la carga anidnica
glomerular (enfermedad de
cambios minimos)

- Permeabilidad incrementada de
nefronas residuales (enfermedad
renal crénica)

Proteinuria tubular

- Nefritis tabulo-intersticial

- Necrosis tubular aguda (hipoxia)
- Intoxicacién (AINES)

- Tubulopatias (sindrome de Dent)

Proteinuria por sobrecarga

- Enfermedades mieloproliferativas
- Rabdomiolisis

- Trasfusiones

Proteinuria post-renal
- Nefrolitiasis, tumores, infecciones
urinarias

ciona con la intensidad de albuminuria
en la muestra: indicios (15-30 mg/dl),
1+ (30-100 mg/dl), 2+ (100-300 mg/dl),
3+ (300-1000 mg/dl), 4+ (> 1.000 mg/
dl). Es un buen método para valoracién
inicial, pero no es util para cuantificar
la intensidad de la proteinuria, ya que su
resultado depende de la concentracién
urinaria (la orina concentrada sobre-
estima la proteinuria y la orina diluida
la infraestima). Pueden considerarse
patolégicas proteinurias >1+ en orinas
con densidad <1015 o >2+ con densidad
>1015. Las trazas o indicios de proteinas
no suelen implicar una situacién pato-
l6gica. No detecta proteinuria tubular,
gammaglobulinas, hemoglobina ni pro-
teinas de Bence Jones y puede ser difi-
cil de valorar en caso de color anormal
de la orina inducido por algunos ali-
mentos o firmacos. Es muy especifica,
pero no sensible a bajas concentraciones
urinarias de albimina, por lo que no
detecta la microalbuminuria. Los fac-



tores relacionados con falsos positivos
(orina concentrada o alcalina, macro-
hematuria, piuria, contrastes iodados,
contaminacién por antisépticos, etc.) y
negativos (orina diluida o 4cida, protei-
nuria tubular, etc.) deben ser siempre
tenidos en cuenta(3),

Métodos cuantitativos

Cociente proteina/creatinina (Pr/Cr)
o albimina/creatinina (Alb/Cr) en
muestra aislada de orina

Presenta una aceptable correlacién
con la proteinuria de 24 horas, siempre
y cuando exista una buena funcién renal.
Es preferible medirlo en una muestra
obtenida en primera hora de la mafiana,
con el objetivo de evitar el factor ortos-
tatico y del ejercicio. Permite cuantifi-
car la microalbuminuria y no se modi-
fica con los cambios de concentracién
urinaria. La exactitud de estos indices
estd influenciada por las condiciones
que modifican la excrecidn urinaria
normal de creatinina: si esta aumenta,
COMO OCULTE €N PErsonas con gran masa
muscular, se infravalora la proteinuria
y, si la excrecién de aquella disminuye
(pacientes desnutridos o caquécticos),
la proteinuria se sobreestima4. En
situaciones de descenso del filtrado glo-
merular, debido al aumento en la secre-
cién tubular de creatinina, estos indices
también infravaloran la proteinuria. E1
valor normal del cociente Alb/Cr en
nifios mayores de 6 afios es <30 mg/g
(<3 mg/mmol). Este cociente es pre-
feriblemente utilizado para cuantificar
microalbuminuria, mientras el cociente
Pr/Cr estd indicado cuando se sospeche
una proteinuria superior a este rango(@4).

Orina de 24 horas

Método de referencia para cuantifi-
car proteinuria, albuminuria y microal-
buminuria. En la prictica, restringida a
pacientes continentes que ya presentan
alteraciones en la tira reactiva de orina
o en los cocientes Pr/Cr o Alb/Cr. Se
expresa como mg/m?/hora o bien como
mg/m?/dia. La correcta recogida de
orina puede ser estimada cuantificando
la creatinina urinaria en 24 horas y com-
pardndola con la creatinina en orina
esperada. En nifios >3 afios, los valores
normales de creatinina en orina son de
15-20 mg/kg/dia, en lactantes entre
12-14 mg/kg/dia y de 10,9+3,4 mg/kg/

dia en el recién nacido a término. Se
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han publicado diferentes férmulas que
estiman la proteinuria de 24 horas en
funcién del cociente Pr/Cr en miccién
aislada, aunque la mds simple supone
multiplicar el cociente por 0,63, con lo
que se obtiene la estimacién de la pro-
teinuria en g/m?2/d{a(25.26),

Métodos cualitativos

El andlisis cualitativo de las pro-
teinas urinarias puede ser necesario
para diferenciar la proteinuria de ori-
gen glomerular o tubular. Permite la
medicién selectiva de las proteinas
tubulares B2-microglobulina, proteina
ligada al retinol, alfa-1 microglobulina
y lisozima, cuyos niveles serdn 10 a 100
veces mds altos de lo normal en pro-
teinurias de origen tubular. Mencién
especial merece la microalbuminuria,
signo precoz de afectacién glomerular
en situaciones que cursan con hiper-
filtracién, como hipertensién arterial,
nefropatia diabética o nefropatia cica-
tricial. La excrecién fisiolégica normal
de albumina en nifios sanos de 2 a 16
afios es <30 mg/dia/1,73 m2. La excre-
cién persistente de albimina entre 30
y 300 mg/dia/1,73 m? (30-300 mg/g
de creatinina en miccién aislada) se
denomina incremento moderado de
albuminuria, formalmente llamada
microalbuminuria.

Evaluacion practica
de la proteinuria

Pasa por descartar inicialmente la posi-
bilidad de causas benignas, en especial,
en pacientes asintomaticos con proteinuria
aislada, y realizar un estudio detallado en
los casos menos frecuentes con proteinuria
persistente u otros datos clinicos patolégi-
cos asociados.

Como en el caso de la hematuria, el
interrogatorio sobre las circunstancias
clinicas presentes y los antecedentes per-
sonales y familiares del caso resultan de
especial importancia(@728),

Una historia clinica adecuada debe
recoger detalladamente la presencia de
cualquier tipo de sintoma (dolor, cefa-
lea, hematuria, dolor articular, exante-
mas, pérdida de apetito o peso, astenia,
sordera, etc.) o signo clinico (edemas,
afectacién ocular, fallo cardiaco, nefro-
megalia, etc.) asociados y la ingesta
pormenorizada de firmacos. A menor

edad del paciente, mds probabilidad de
encontrar una causa subyacente grave a
la proteinuria. La proteinuria en los pri-
meros meses de vida sugiere una causa
congénita, como el sindrome nefrético
congénito o un desorden tubular renal
primario. Mientras que la proteinuria
tubular suele ser de cardcter leve-mode-
rado, la glomerular es habitualmente de
mayor intensidad. Una proteinuria asin-
tomdtica es, por lo general, de origen
renal primario.

Sumamente importante son tam-
bién los antecedentes personales. Por
ejemplo: una historia de pielonefritis
recurrente o fiebres inexplicables en la
infancia, pueden ser sugerentes de una
nefropatia cicatricial; la proteinuria que
se presenta tras varias semanas de una
infeccidén estreptocécica es sospechosa
de glomerulonefritis aguda postinfec-
ciosa, lo mismo que el antecedente de
mononucleosis infecciosa u otra infec-
cién viral; una historia de hepatitis y/o
transfusién de sangre sugiere la posi-
bilidad de glomerulonefritis membra-
nosa secundaria a hepatitis B o una
glomeruloesclerosis focal secundaria a
infeccién por VIH; o la proteinuria que
se presenta intermitentemente asociada
a hematuria macroscépica y coincidente
con una infeccién respiratoria de vias
altas es probable en nefropatia por IgA,
nefritis hereditaria, enfermedad de la
membrana delgada y en las glomeru-
lonefritis membranoproliferativas. La
historia familiar es también destacable
y deberia incluir el despistaje de enfer-
medad renal quistica, sordera, altera-
ciones visuales, enfermedad renal cré-
nica, didlisis o trasplante renal en otros
miembros de la unidad familiar. En la
referencia Leung AK'y Wong AH®9),
se recoge un amplio listado de hallazgos
clinicos que pueden servir como pista
inicial en el estudio de las proteinurias
persistentes.

Finalmente, la exploracién fisica
debe incluir: determinacién de tensién
arterial, valoracién de desarrollo pén-
deroestatural, ganancia ponderal reciente
o pérdida de peso, exploracién cutinea
(edemas, exantemas, palidez cutinea,
etc.), anomalias de frecuencia cardiaca,
soplo cardfaco, signos de sobrecarga de
volumen, exploracién abdominal (masas,
soplo abdominal, etc.), valoracién de
aparato locomotor (artritis, presencia de
escoliosis o alteraciones de la marcha),
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exploracién ocular (anomalias cornea-
les, cristalino, fondo de ojo) y pabellones
auriculares y audicién.

En la valoracién de las proteinurias,
es importante seguir una sistemdtica
bien establecida, lo que permite, entre
otros aspectos, minimizar los estudios
complementarios necesarios.

Primer paso: exclusion de falsos
positivos y confirmacién de la
proteinuria

En la mayor parte de los casos, el
diagndéstico inicial de una proteinuria
se basa en una tira reactiva de orina.
Una proteinuria positiva mediante este
método exige inicialmente la exclu-
sién de factores relacionados con falsos
positivos (ya comentados previamente
en este capitulo). Una vez excluidos
aquellos, es obligada su confirmacién,
ya sea mediante el cociente urinario Pr/
Cr o Alb/Cr (preferentemente en una
primera miccién matutina) o en orina

de 24 horas7),

Segundo paso: descartar la
posibilidad de proteinurias de
caracter benigno

Este paso debe considerarse, espe-
cialmente, si nos encontramos ante un
paciente asintomdtico y con proteinu-
ria como unico dato clinico patolégico.
A diferencia de las proteinurias per-
sistentes (“patolégicas”) en las que se
han excluido factores ortostdticos, que
deben ser interpretadas como un dato
clinico potencialmente grave y valora-
das de forma adecuada, las proteinurias
“benignas” no requieren evaluaciones
diagnésticas profundas. Incluye tres
posibilidades diagnésticas: transitoria,
intermitente idiopdtica y ortostética.

Proteinuria transitoria

Es una causa muy frecuente de pro-
teinuria en la infancia. Muestra, por lo
general, una magnitud leve. Estd moti-
vada por cambios en la presién intra-
glomerular y permeabilidad capilar
que no reviste significacién patolégica
y que, por tanto, traduce Unicamente
una anomalia funcional. Remite varios
dias después del cese del factor causal,
lo que exige su demostracién objetiva.
Aparece en cuadros febriles, ejercicio
fisico intenso, hipovolemia, deshidra-
tacién, insuficiencia cardiaca, infeccio-
nes, estrés emocional, administracién
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de adrenalina, cirugia abdominal y
exposicion a frio intenso, aunque tam-
bién estd descrita una forma idiopatica
sin relacién aparente con ninguno de
los factores enumerados previamente.
En la prictica, ante el hallazgo de
una proteinuria de baja cuantia (1-2+
en tira reactiva), asintomdtica, aislada
y con exploracion fisica normal en un
nifio sin evidencia previa de afectacién
renal, resulta razonable valorar inicial-
mente la posibilidad de que se trate de
un fenémeno transitorio y autolimitado.
Aunque la proteinuria inducida por el
ejercicio suele desaparecer precozmente
(de forma habitual en 48 horas), otras
formas transitorias de proteinuria, como
la inducida por fiebre, pueden tardar
dias-semanas en negativizarse(@9).

Proteinuria intermitente idiopatica

Se presenta como una proteinuria
independiente de la posicién corporal
en, al menos, un 50% de las muestras de
orina recogidas al azar, pero no en todas.
La mayoria de los pacientes son jévenes,
menores de 30 afios y tienen pruebas de
funcién renal y tensién arterial norma-
les. Los estudios de seguimiento a largo
plazo indican que la evolucién de estos
pacientes, en ausencia de enfermedades
sistémicas asociadas, es favorable(30),

Proteinuria ortostatica o postural
Supone la presencia de proteinuria,
constante o intermitente, en posicion
erecta, y la normalizacién de la misma
durante el reposo. No suele exceder de 1
g/m?/dia en orina minutada, ni presen-
tar un cociente Pr/Cr superior a 1 mg/
mg. Es mas frecuente en nifias adoles-
centes altas, delgadas, con hiperlordosis
lumbar y con tendencia a la hipotensién
ortostitica. Se estima que es la causa de
proteinuria mds frecuente en Pediatria
(supone hasta el 60% de la proteinu-
ria en nifios y el 75% en adolescentes),
pudiendo llegar a estar presente hasta en
el 2-5% de los adolescentes®?). Su diag-
néstico exige la cuantificacién por sepa-
rado de la proteinuria emitida durante
el periodo de actividad normal y tras
el reposo en cama, teniendo la precau-
cién de recomendar orinar al paciente
a las 2 horas de acostarse, miccién que
debe afiadirse al periodo de dia, asegu-
rar un periodo minimo de 8 horas de
decibito y permanecer tumbado hasta
que se obtenga la muestra de orina de

la mafiana. Obviamente, existird pro-
teinuria durante el periodo diurno de
actividad y desaparecerd en la primera
miccién de la mafiana. Aunque la pro-
teinuria ortostdtica puede ser persis-
tente, su prondstico es excelente y tiende
a remitir con la edad. No obstante, se
aconseja mantener controles anuales
en estos pacientes hasta confirmar su
desaparicién, con vistas a descartar una
progresion de la afectacién glomerular.
Algunos estudios describen una elevada
prevalencia de sindrome del cascanueces
entre los casos de proteinuria ortosta-
tica. Consiste en un atrapamiento de la
vena renal izquierda entre la aorta y la
arteria mesentérica superior. Se trata de
una situacién habitualmente benigna,
aunque puede asociarse también con
proteinuria persistente, micro o macro-
hematuria y, ocasionalmente, con crisis
de dolor en fosa renal®2),

Tercer paso: valorar las
proteinurias persistentes

Toda proteinuria confirmada, en la
que se ha descartado un caricter tran-
sitorio u ortostdtico, exige un estudio
diagndstico detallado, comenzando por
su cuantificacién mediante un método
adecuado(7:33), La valoracién inicial en
esta situacién pasard por tratar de cla-
sificarla, por un lado, como proteinuria
originalmente de causa renal (primaria)
o secundaria a patologias sistémicas. En
ambos casos, la proteinuria puede ser
asintomdtica, por lo general, detectada
casual y aisladamente en un paciente sin
otros datos clinicos asociados (situacién
menos habitual) o acompafiarse de sin-
tomatologia, incluyendo tanto sintomas
generales no especificos (fiebre, pérdida
de peso, etc.), como sintomas generales
especificos (artritis, pirpura, exantema,
etc.) o signos/sintomas urinarios especi-
ficos (hematuria, disuria, oliguria, hiper-
tensién, insuficiencia renal, etc.). Como
en el caso de la hematuria, el interro-
gatorio sobre las circunstancias clinicas
presentes y los antecedentes personales
y familiares del caso resultan de especial
importancia, tanto en las proteinurias
asintomdticas como sintomaticas.

Exploraciones complementarias

Ante una situacién de proteinuria
persistente, se realizard en primer lugar
un sedimento de orina, buscando otros
signos de enfermedad glomerular y/o



parenquimatosa, tales como hematuria,
cilindros hemiticos, piuria y/o leuco-
cituria. La presencia de un sedimento
urinario activo sugiere una respuesta
inmunitaria glomerular o intersticial y,
probablemente, asocia afectacién de la
funcién renal. También puede ayudar
a diagnosticar una infeccién de orina
asociada a la proteinuria. Si es asi, nor-
malmente la proteinuria desaparecerd al
tratar la infeccién. El estudio inicial en
sangre debe incluir hemograma y bio-
quimica con funcién renal (creatinina,
urea), electrolitos, colesterol, triglicéri-
dos, albimina y proteinas totales. Si se
necesita una estimacién mds precisa del
filtrado glomerular, se puede calcular
el aclaramiento de creatinina con orina
de 24 horas. La determinacién de anti-
estreptolisinas O (ASLO) y el estudio
inmunolégico, incluyendo complemento
(C3, C4), anticuerpos antinucleares
(ANA), anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos (ANCA), anticuerpos anti-
membrana basal glomerular e inmuno-
globulinas, son datos analiticos basicos
a considerar ante la sospecha diag-
néstica de glomerulonefritis aguda o
enfermedad reumatoldgica. El estudio
infeccioso (virus de hepatitis By C y
HIV) debera considerarse en funcién de
los datos clinicos asociados (evidencia
de enfermedad hepitica, exposicién a
HIV). El estudio de imagen de la pro-
teinuria persistente pasa casi de forma
exclusiva por la realizacion de una
ecografia renal, que se debe realizar
en todos los pacientes con sospecha
de afectacién estructural renal y des-
carta alteraciones, como la presencia
de dilataciones, asimetrias renales, obs-
truccién o algunas cicatrices. Ademds,
aporta informacién para una posible
biopsia, ya que estd contraindicada en
un rifién dnico y en rifiones pequefios
cicatriciales. Unicamente, en casos bien
seleccionados, podrian estar indicadas
otras pruebas de imagen, preferente-
mente cistografia (anomalias ecografi-
cas o historia de infecciones urinarias
de repeticion asociadas) o gammagrafia
renal (cicatrices renales y valoracién de
funcién renal diferencial). La biopsia
renal no debe ser rutinariamente indi-
cada en el estudio de las proteinurias®4).
Su papel en pacientes con proteinuria
persistente aislada y asintomdtica es
controvertido y se reserva, por lo gene-
ral, para casos con:
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*  Proteinuria >500 mg/m?/dia 0 20,5
mg/mg durante 6-12 meses.

* Presencia de sedimento activo.

*  Signos de progresién de enfermedad
renal.

Por el contrario, en pacientes sin-
tomdticos con proteinuria, la biopsia
renal adquiere un mayor protagonismo.
Independientemente de sus indicaciones
por edad y respuesta a corticoides en
el sindrome nefrético, aquella deberia
considerarse en los casos de proteinuria
que presentan:

*  Signos y sintomas sugestivos de vas-
culitis.

* Hematuria macroscépica persis-
tente.

* Hipertensién arterial.

* Hipocomplementemia.

En el Algoritmo 2 se sugiere una
estrategia general en el manejo inicial
de la proteinuria en la edad pedidtrica.
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Protocolos actualizados de la AEP, donde se
repasa someramente la metodologia y sistemati-
ca de manejo prictico de los diferentes tipos de

Caso clinico

Un varén de 5 afios de edad, sin antecedentes familiares
ni personales de interés, acude al Servicio de Urgencias
Pediatrico por una sospecha de escroto agudo (tumefaccion
dolorosa bilateral a nivel escrotal de 2 horas de evolucién). Es
valorado inicialmente por el pediatra de guardia, que solicita
interconsulta a Cirugia Pediatrica del Hospital. Una ecografia
doppler testicular demuestra un aumento del flujo testicular
compatible con orquiepidemitis, por lo que se recomienda
reposo absoluto y antiinflamatorios en domicilio.

Cinco dias después, acude a su Centro de Salud por un
cuadro febril con tos y rinorrea, asociando: dolor muscular
generalizado, dolor lumbar poco localizado, micciones oscu-
ras y una discreta disuria. EI pediatra de Atencién Primaria
solicita una analitica urgente en el Centro de Salud.

Exploracion (Centro de Salud)

Peso: 18 kg. Talla: 108 cm. Superficie corporal: 0,73
m2, T2 38,3°C. Tension arterial: 94/61 mmHg. Buen aspecto
general. No edemas periféricos aparentes. No dificultad res-
piratoria. Exantema purpurico en extremidades inferiores y
ambas regiones gluteas. ACP normal. Abdomen: blando y
depresible, con dolor difuso a la palpacién profunda; sig-
nos de irritacién peritoneal negativos. ORL: leve congestién
amigdalar.

Exdamenes complementarios iniciales (Centro de Salud)

Hemograma: normal. Coagulacién basica: normal. Bio-
quimica sanguinea: creatinina: 0,29 mg/dl; urea: 17 mg/
dl; sodio: 137 mmol/l; potasio: 4,4 mg/dl; proteinas totales:
7,1 g/dl; albimina: 3,9 g/dl; colesterol total: 167 mg/dl; y
triglicéridos: 83 mg/dl. ASLO: 29 U/ml (0-200). Sistematico
de orina: sangre: 4+; y proteinas: 4+. Sedimento de orina:
hematuria intensa.

Evolucion inicial

Se remite a Urgencias hospitalarias e ingresa. Se solicitan
estudios adicionales: Estudio basico de complemento: C3
1,12 g/1 (0,8-1,85), C4 0,23 g/l (0,15-0,47). ANA: negati-
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vos. Serologia de virus hepatotropos: negativos. Sistematico
de orina: sangre: 4+; proteinas: 3+. Sedimento de orina:
hematuria intensa. Cociente proteina/creatinina en miccion
aislada: 2.287 mg/g. Cociente calcio/creatinina en miccioén
aislada: 0,17 mg/mg. Urocultivo: negativo. Ecografia abdo-
minal: estudio nefrourolégico normal con engrosamiento
inespecifico de asas de colon. Orina de 24 horas: diuresis:
450 ml/24 horas; creatinina: 169 mg/24 horas; proteinas
totales: 390 mg/24 horas; calcio: 27 mg/24 horas; sodio:
18 mEqg/24 horas; potasio: 6 mEg/24 horas.

El cuadro febril remite a las 24 horas del ingreso y las
micciones van aclarando progresivamente. Hemodinamica-
mente, estable, con tensiones arteriales normales y diuresis
conservada. Es dado de alta a las 72 horas del ingreso, com-
probandose en este momento, que la creatinina plasmatica
permanece en rango de normalidad y la orina es de aspecto
normal, aunque persiste microhematuria (4+) y proteinuria de
2-3+ (cociente proteina/creatinina de 2.196 mg/g). Se le cita
ambulatoriamente a las 2 semanas en Nefrologia Pediatrica.

Evolucion posterior

A los 10 dias del alta, acude nuevamente a Urgencias por
un cuadro de fiebre y tos, micciones oscuras y dolor abdomi-
nal. Diuresis conservada, tension arterial 97/66 mm Hgy no
presenta edemas. Ha desaparecido el exantema purpdurico.
El control analitico urgente en sangre, incluyendo hemo-
grama, coagulacién y bioquimica, es normal, pero en orina
se constata hematuria intensa, proteinuria de 4+ (cociente
proteina/creatinina 2.765 mg/g). Las tiras reactivas de orina
en miccion aislada contindan mostrando hematuria intensa
y proteinuria 4+.

Es dado de alta hospitalaria y se le cita nuevamente en
consulta de Nefrologia Pediatrica para seguimiento clinico.
Durante las siguientes 4 semanas se mantiene con peso
estable, normotenso, sin edemas, deterioro de la funcién
renal ni hipoalbuminemia. Las orinas son de aspecto normal,
pero mantiene microhematuria de 3+ y proteinuria de 3-4+
(cocientes proteina/creatinina entre 2.100 y 2.800 mg/g).



hematuria y proteinuria. Indicaciones definidas
sobre criterios de derivacién a Nefrologia Pedii-
trica e ingreso hospitalario en hematuria y de
biopsia renal en el caso de la proteinuria.

- Diven SC, Travis LB. A practical pri-
mary care approach to hematuria in chil-
dren. Pediatr Nephrol. 2000; 14: 65-72.
Guia general bésica sobre el enfoque global de
la hematuria, su clasificacién y recomendaciones

HEMATURIA, PROTEINURIA: ACTITUD DIAGNOSTICA

en el manejo prictico de los diferentes tipos de
presentacién clinica.

- Pade KH, Liu DR. An evidence-based ap-
proach to the management of hematuria
in children in the emergency department.
Pediatr Emerg Med Pract. 2014; 11: 1-13.

Articulo de revisién sobre hematuria desde un

punto de vista prictico, muy focalizado en las

Unidades de Urgencias Pedidtricas. Criterios

Algoritmo 1.
Esquema practico de la valoracion pediatrica de la hematuria desde Atencién Primaria

Hematuria positiva en tira reactiva

Estudio microscépico
de sedimento urinario

-

‘ Ausencia de hematies

'

Mioglobinuria
Hemoglobinuria
Otras causas

Hematuria

macroscopica

h

Hematuria real ‘

|

claros de hospitalizacion y valoracion especiali-
zada, con comentarios finales relativos a errores
comunes en su manejo clinico.

- Christian MT, Watson AR. The inves-
tigation of proteinuria. Curr Paediatrics.
2004; 14: 547-55.

Articulo de revisién sobre proteinuria desde un

punto de vista préctico. Especial hincapié en la

identificacién de formas benignas de proteinuria.

Historia clinica detallada

(incluyendo antecedentes personales
y familiares) y exploracién fisica

}

Hematuria microscépica aislada,
asintomatica y sin evidencia
de antecedentes familiares de
enfermedad renal progresiva

Hematuria microscépica asociada
a otros datos patolégicos y/o
antecedentes familiares de
enfermedad renal progresiva

Sospecha fundada
de ITU y/o hematuria
de corta evolucion con

diagnéstico previo y

exploracién fisica normal

Traumatismo abdominal
previo, sospecha de litiasis,
patologia glomerular o
ausencia de otros datos
clinicos orientativos

Confirmar
semanalmente su
persistencia a nivel
de Atencién Primaria
durante 2-4 semanas

Valoracién
individualizada
segln hallazgos

asociados

!

l .

Manejo inicial en
Atencién Primaria

Valoracion (urgente o
ambulatoria) a nivel

‘ Desaparicion ‘ ‘ Persiste ‘

hospitalario

Descartar hipercalciuria. Tira
reactiva de orina a familiares

de primer grado

v

Seguimiento anual a nivel

de Atencién Primaria
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Algoritmo 2.
Esquema practico de la valoracion pediatrica de la proteinuria desde Atencion Primaria

Proteinuria positiva (segun densidad
de orina) en tira reactiva

Proteinuria <1-2+, aislada, Proteinuria >2+, asociada
asintomatica y exploracion a hematuria, sintomatica y/o
fisica normal exploracion fisica patolégica

Cuantificar la proteinuria
(cociente Pr/Cr en primera
miccién y/u orina de 24 horas

l l

;Proteinuria transitoria
o intermitente?

][] s (e

/

Repetir la tira reactiva
en >2 ocasiones

;Proteinuria ortostatica?

Y Y

Estudio completo Estudio completo
y/o derivacion a Control anual y/o derivacion a
Nefrologia Infantil Nefrologia Infantil

6 Cuestionario de Acreditacion
\*

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org 'y Wwww.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes ndmeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Hematuria, proteinuria:
actitud diagnoéstica

17.

18.

19.

Los siguientes escenarios clinicos
pueden asociarse a una tira reacti-
va positiva para sangre y hematuria

real, EXCEPTO:

a. Quemaduras extensas de tercer
grado.

Traumatismo abdominal.
Ejercicio fisico.

Anemia.

o a0 o

Infeccién urinaria por Proteus
mirabilis.

¢Cuil de las siguientes medidas
obtendria MENOS rendimiento
diagnéstico en la valoracién de
un nifio asintomdtico de 6 afios de
edad, en el que se detecta micro-
hematuria en varias determinacio-
nes?

a. Despistaje de proteinuria.
Cociente calcio/creatinina.
Medicién de tension arterial.

Ecografia abdominal.

e oo o

Tira reactiva de orina a familia-
res directos.

Orienta a hematuria de origen glo-
merular todos los siguientes, EX-

CEPTO:

a. Historia familiar.

b. Ausencia de disuria.

c. Cuadro infeccioso reciente a
nivel digestivo.

d. Orina oscura durante toda la
miccién.

e. Todas las anteriores orientan a
un origen glomerular.

20. Sobre la proteinuria ortostdtica:

a. Un caricter persistente descarta
su diagndstico.

b. Su incidencia pedidtrica es
inversamente proporcional con

la edad.
c. No se acompana de proteinuria

de rango nefrético por lo gene-
ral.

d. Sudiagnéstico descarta la posi-
bilidad de una patologia progre-
siva.

e. Serelaciona con procesos febri-
les en muchas ocasiones.

. Con respecto a la proteinuria tubu-

lar:

a. Suele deberse a un defecto tubu-
lar proximal.

b. No suele ser de intensidad supe-
rior 2 cruces.

c. Elsindrome de Dent es una de
las enfermedades que se asocian
a este tipo de proteinuria.

d. aycson verdaderas.
Todas son verdaderas.

Caso clinico

22.Solo una de las siguientes afirma-

ciones es VERDADERA respecto

ala valoraci6n inicial en el Centro

de Salud:

a. Era prioritario solicitar una CPK
sérica para tratar de aclarar el
origen de la hematuria.

b. El dolor lumbar es un signo
especifico de patologia urolé-
gica.

23.

24,

c. Esincompatible su proteinuria
de 4+ con proteinas totales en
sangre normales.

d. La creatinina plasmdtica normal
descarta origen glomerular de la
hematuria.

e. Todas las anteriores son falsas.

Usted valora la orina de 24 horas
que se solicité durante el ingreso
hospitalario del paciente y ETI-
QUETA la proteinuria como:

Proteinuria leve.

Proteinuria moderada.
Proteinuria de rango nefrético.
Sindrome nefrético.

o a0 T

Ninguna de las anteriores es
correcta.

¢Con cuil de las siguientes AFIR-

MACIONES estaria mds de acuer-

do tras la valoracién indicada en el

paciente?

a. Esuna hematuria macroscépica
y la proteinuria es secundaria a
las proteinas plasmadticas en la
orina.

b. No es descartable un cuadro
transitorio, por lo que puede
optarse por una actitud expec-
tante.

c. Su presentacion clinica es muy
sugerente de patologia de origen
glomerular.

d. Es un sindrome nefritico, por
lo que es obligado un estudio
urgente completo.

e. Enlasituacién clinica actual, el
cociente proteina/creatinina no
tiene valor diagndstico en este
paciente.
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Hipercalciuria

D. Gonzilez-Lamuno Leguina

Profesor Titular de Pediatria-Médico Adjunto. Unidad de Nefrologia-Metabolismo Infantil.

Servicio de Pediatria. Facultad de Medicina-Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander

Resumen

La hipercalciuria es una anomalia metabdlica,
relativamente frecuente, con riesgo de formacién

de calculos renales y nefrocalcinosis, definida para
nifios de mas de 2 afios de edad, por una excrecién
urinaria de calcio superior a 4 mg por kg de peso y
dia. Aunque puede ser secundaria a disfunciones
del metabolismo fésforo-calcio (hiperparatiroidismo,
sobredosis de vitamina D) o a alteraciones del tubulo
renal, habitualmente es idiopéatica o primaria.

Las formas de hipercalciuria primaria son trastornos
multifactoriales cuyas manifestaciones clinicas son
variables, como: enuresis, hematuria macroscépica
recidivante, hematuria microscépica persistente,
disuria o dolor abdominal en ausencia de litiasis
renal. En otras ocasiones, se asocia a una nefrolitiasis
0 se detecta ecograficamente asociada a una
nefrocalcinosis.

El tratamiento de las formas de hipercalciuria
secundarias se basa, si es posible, en la correccion
de la causa. En las hipercalciurias idiopaticas, el
tratamiento consiste en: conseguir una diuresis
abundante, evitar aportes excesivos de calcio,
restringir los aportes de proteinas y sodio y,
ocasionalmente, administrar diuréticos tiazidicos.
Debe evitarse una dieta pobre en calcio, debido al
riesgo de desmineralizacién. Para la prevencion de
la litiasis, es recomendable alcalinizar la orina con
citrato sédico o potasico, administrando 1-1,5 mEq
por kg de peso y dia.

Abstract

Hypercalciuria is a relatively frequent metabolic
disturbance of risk for renal stone formation and
nephrocalcinosis, defined, for children over 2 years
of age, by urinary calcium excretion greater than 4
mg per kg of body weight per day. Although it may
be secondary to phosphorus-calcium metabolism
dysfunctions (hyperparathyroidism, vitamin D
overdose), or renal tubule alterations, it is usually
idiopathic or primary.

The forms of primary hypercalciuria are
multifactorial disorders whose clinical
manifestations are variable such as enuresis,
recurrent macroscopic hematuria, persistent
microscopic hematuria, dysuria or abdominal

pain in the absence of renal lithiasis. On other
occasions, it is associated with nephrolithiasis

or is detected echographically associated with a
nephrocalcinosis.

The treatment of secondary forms of hypercalciuria
is based, if possible, on correcting the cause. In
idiopathic hypercalciurias, the treatment consists
of achieving an abundant diuresis, avoiding
excessive calcium in the diet, restricting protein
and sodium intake, and occasionally administering
thiazide diuretics. A diet low in calcium should

be avoided due to the risk of demineralization.

For the prevention of lithiasis it is advisable to
alkalize the urine with sodium or potassium citrate,
administering 1-1.5 mEq per kg of weight and day.

Palabras clave: Hipercalciuria idiopética; Nefrocalcinosis; Nefrolitiasis; Sindrome miccional.

Key words: Idiopathic hypercalciuria; Nephrocalcinosis; Nephrolithiasis; Micturition syndrome.

Introduccion

La hipercalciuria es una anomalia
metabélica relativamente frecuente con
riesgo de formacion de calculos renales
y nefrocalcinosis, debida a una excesiva
excrecion urinaria. Aunque puede ser
secundaria, habitualmente es idiopatica,
y el tratamiento consiste en conseguir una
diuresis abundante, evitando aportes exce-
sivos de calcio, restringiendo proteinas y
sodio y, en ocasiones, administrando diu-
réticos tiazidicos.

a hipercalciuria es una anomalia
L metabdlica relativamente fre-

cuente con riesgo de formacién
de cdlculos renales, nefrocalcinosis
y potencial progresién a insuficien-
cia renal. A pesar de que se trata del
trastorno metabdlico mds frecuente
asociado con célculos en la edad pedid-
trica®), es complejo definir cudles son
los valores de calciuria con potencial
significado patolégico, ya que el grado
de calciuria es extremadamente variable,

Pediatr Integral 2017; XXI (8): 529-540

dependiendo del tipo de dieta y edad,
modificindose de forma significativa a
lo largo de la vida.

Se entiende que los limites mdximos
de calciuria diaria normal son, de forma
absoluta, de 250 mg para la mujer y de
300 mg para el hombre, siendo variable
en funcién del peso y edad durante toda
la edad pedidtrica. Durante la lactan-
cia, las cifras de calciuria consideradas
normales son significativamente mas
elevadas que durante la edad escolar,
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considerindose normales hasta de 6
mg/kg/dia. De forma general, a partir
de los 2 afios de edad, la hipercalciuria
se define, como una excrecién diaria de
calcio superior a 4 mg o 0,1 mmol por
cada kg de peso, objetivada en varias
ocasiones y con una dieta habitual de
calcio y sodio.

Debido a la dificultad de recogida
de orina de 24 horas en los nifios no
continentes, puede cuantificarse el
grado de calciuria a partir de los valores
de las concentraciones urinarias de cal-
cio y creatinina y la proporcién o rela-
cién entre ambas, obtenidos en muestras
aisladas de orina. Para los mayores de
2 afios, una relacién calcio/creatinina
(Ca/Cr) expresada en mg/mg, superior
20,2 sugiere hipercalciuria, teniendo en
cuenta que los valores normales durante
los primeros 6 meses de vida se conside-
ran normales hasta de 0,8 mg/mg, desde
los 6 meses al afio de vida hasta de 0,6
mg/mg y entre los 12 y 24 meses menor
de 0,5 mg/mg. Expresando los valores
en mmol/mmol, la proporcién normal es
menor de 2,3 mmol/mmol en el lactante
menor de 6 meses, menor de 1,7 mmol/
mmol en el menor de un afio, menor de
1,4 mmol/mmol entre 12 y 24 meses y
menor de 0,6 mmol/mmol en el nifio
mayor de 2 afios (equivalencia de mmol/
mmol = mg/mg x 2,83)@.

La hipercalciuria se define como una
excrecion urinaria de calcio superior a 4
mg/kg/dia, en el contexto de una dieta
normal. La calciuria también puede ser
estimada en una orina aislada, determi-
nando la relacion calcio/creatinina (Ca/
Cr), expresada en mg/mg o mmol/mmol.
Por encima de los dos afos de edad, una
relacion superior a 0,2 mg/mg o 0,6 mmol/
mmol sugiere hipercalciuria. Durante los
primeros meses de vida, los valores nor-
males de calciuria son superiores.

La excrecién de calcio urinario estd
fuertemente influenciada no solo por el
contenido en calcio de la dieta, sino por
el de otros nutrientes, como el sodio o las
proteinas. Esta circunstancia es especial-
mente relevante en los lactantes, en los
que la fuente de leche o tipo de f6rmula
determina el grado de calciuria. Los lac-
tantes alimentados con leche materna
presentan la mayor excrecién de calcio
urinario, mientras que los lactantes ali-
mentados con férmulas de soja tienen
una calciuria menor®). Otros aspectos,
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como el sexo o la etnia, no parecen
influir de forma significativa en la cal-
ciuria que, sin embargo, estd claramente
afectada por factores geogréficos y/o cul-
turales no identificados completamente.
La relacién Ca/Cr puede aumentar hasta
en un 40% tras una comida rica en cal-
cio, lo que supondria un cambio en los
limites normales para el indice Ca/Cr de
0,20 mg/mg a 0,28 mg/mg. En la eva-
luacién de un nifio con posible hipercal-
ciuria debe documentarse, por tanto, una
adecuada historia dietética que incluya:
cantidad y tipo de ldcteos, aporte de sal
y proteinas, y momento de recogida de
la muestra de orina, con el fin de valorar
si los factores dietéticos estin en relacién
con la calciuria.

Fisiopatologia

La “hipercalciuria idiopatica” es un
defecto metabélico, relativamente comun,
caracterizado por alteraciones en el trans-
porte de calcio a nivel intestinal, renal y del
hueso, que se identifica con frecuencia en
la poblacién pediatrica y, especialmente, en
adultos con litiasis calcica y osteoporosis.

Desde el punto de vista fisiopato-
16gico, la mayoria de las hipercalciurias
estarian asociadas a una hipercalcemia
potencial, definiéndose tres mecanismos
que contribuyen al aumento en la excre-
cién urinaria aumentada de calcio®:

1. Aumento de la absorcién intestinal
de calcio (“hipercalciuria absor-
tiva”), que condiciona una eleva-
cién del calcio sérico y un aumento
de la excrecién urinaria de calcio.
Estaria mediada por un exceso de
1,25-(OH) vitamina D, y en este
tipo existiria un incremento de
absorcién intestinal de calcio tras
la restriccién.

2. Aumento de las pérdidas renales
de calcio (“hipercalciuria renal”),
en las que existe un defecto en la
reabsorcién tubular de calcio que
condiciona el aumento de la excre-
cién urinaria de calcio. Existiria un
incremento de los niveles de PTH
intacta tras la restriccién de calcio.

3. Aumento de la reabsorcién (resor-
cién) 6sea de calcio (“hipercalciuria
resortiva”), en las que la fuente del
exceso de calcio es el hueso.

Estos mecanismos pueden estar
afectados, tanto por factores ambien-

Tabla I. Causas comunes de

hipercalciuria en nifios

Genéticas

- Hipercalciuria idiopatica
(*multifactorial, pero con caracter
familiar)

- Exceso de hormonas
adrenocorticales

- Sindrome de Bartter

- Acidosis tubular renal distal

- Disfuncién tubular generalizada
(Fanconi)

- Mutaciones en el canal de cloro 5
(CLCN5)

- RifAén medular en esponja

Sistémicas

- Diabetes mellitus

- Hipo/hipertiroidismo

- Artritis reumatoide juvenil
- Pielonefritis

Habitos-factores dietéticos

- Inmovilizacién

- Hiperalimentacién

- Exceso de ingesta proteica
- Dieta cetogénica

latrogénicas

- Tratamiento prolongado con
furosemida

- Tratamiento con esteroides

- Tratamiento con metilxantinas

Metabdlicas

- Hipercalcemia

- Hiperprostaglandinuria

- Hipomagnesemia

- Acidosis metabdlica

- Expansion del espacio
extracelular

tales como genéticos, que aumentan la
excrecién de calcio y el riesgo asociado
de complicaciones (litiasis y nefrocalci-

nosis) (Tabla I).

Factores ambientales

Entre las causas mds frecuentes en el
nifio, se encuentra la hiperdosificacién
de vitamina D. Otro factor determi-
nante es la deshidratacién por aumento
de actividad fisica o por factores cli-
miticos que no se acompafian de una
reposicién adecuada de liquidos, lo cual
condiciona un volumen urinario dismi-
nuido. También pueden ser importantes
los aportes inapropiados de calcio o de
fosfato en nutricién parenteral.

Otros factores reconocidos son el
aumento de la resorcién désea asociada
ala inmovilizacién prolongada o al uso



de glucocorticoides. También el uso
continuado de diuréticos del asa, que
aumentan la excrecién renal de calcio,
especialmente durante el periodo neo-
natal. Una de las causas principales de
nefrocalcinosis detectada en el lactante
es la hipercalciuria debida al uso de
furosemida, teofilina y/o corticoides
en el prematuro y en el recién nacido
con insuficiencia cardfaca. Sin embargo,
incluso sin estos tratamientos, existe en
los grandes prematuros de menos de
1.500 g, una alta incidencia de nefrocal-
cinosis (del 10 al 60% en funcién de las
series), en cuyo origen destaca la misma
prematuridad por la inmadurez tubular,
el uso de drogas y factores nutricionales
debidos a la alimentacién artificial de
estos bebés®).

Factores genéticos

Existen evidencias de que la mayor
parte de las hipercalciurias idiopdticas
representan una compleja interaccién
genética y ambiental sin una causa Gnica
reconocible. Los genes especificos que
se proponen como determinantes en la
calciuria incluirian: aquellos que afectan
al sensor receptor de calcio, a los cana-
les de calcio intestinales y renales, al
receptor de vitamina D, al intercambia-
dor intestinal de oxalato, a la resorcién
6sea y reabsorcién renal, y a la excrecién
renal de calcio, oxalato y citrato.

De forma menos habitual, se reco-
nocen defectos monogénicos que pue-
den causar hipercalciuria afectando a
uno de los tres mecanismos fisiolégi-
cos o patogénicos que hemos descrito y
que condicionan riesgo de nefrolitiasis
o nefrocalcinosis asociados a la enfer-
medad primaria®):

+ Trastornos monogénicos que
aumentan la absorcién intestinal de
calcio. Incluyen: la hipercalciuria
absortiva e hipofosfatémica, el sin-
drome del pafial azul, por un defecto
de degradacion intestinal del tript6-
fano, y los trastornos congénitos de
malabsorcién (deficiencia congénita
de lactasa, de sacarasa-isomaltasa y
la malabsorcién glucosa/galactosa).

* Trastornos genéticos que afectan
la reabsorcién tubular de calcio.
Incluyen, entre otros: la enferme-
dad de Dent o nefrolitiasis ligada
a X asociado a raquitismo hipofos-
fatémico, el sindrome de Bartter, la
enfermedad de Wilson o sindrome

6culo-cerebro-renal, con sindrome
de Fanconi asociado, las glucoge-
nosis tipo 1la, la acidosis tubular
renal distal por mutaciones en el
co-transportador de cloro-bicarbo-
nato o en la ATPasa de hidrégeno
y la hipomagnesemia familiar con
hipercalciuria y nefrocalcinosis.

+ Trastornos genéticos que aumen-
tan la absorcién ésea. Incluyen,
entre otros: el sindrome de neopla-
sia endocrina multiple tipo 1 con
hiperparatiroidismo y el sindrome

de McCune-Albright.

Otros factores

Existen formas secundarias de
hipercalciuria que incluyen: hiperpara-
tiroidismo, acidosis metabdlicas créni-
cas asociadas a hipocitraturia, cualquier
forma de hipercalcemia y las hipofosfa-
temias. Otras formas son: la sarcoidosis
o la hipercalciuria asociada al sindrome

de Cushing.

Formas clinicas
Hipercalciuria idiopatica

El diagnéstico de “hipercalciuria idio-
patica” se establece ante una hipercalciu-
ria aislada en ausencia de hipercalcemia,
tras descartar otras causas y en el que los
antecedentes familiares de litiasis o nefro-
calcinosis no son excepcionales. Tiene un
caracter familiar pseudo-dominante y se
debe a la combinacion de factores genéti-
cos y dietéticos.

Una excesiva eliminacién urinaria
de calcio en ausencia de hipercalcemia
o de otras causas conocidas de hiper-
calciuria, son las denominadas hiper-
calciurias idiopdticas con calciurias
superiores a 6 mg/kg/24 horas. Estas
alteraciones metabdlicas, en general,
pueden normalizarse con la disminucién
de la ingesta de sal y adecuacion de la
ingesta de proteinas y calcio; si bien, a
veces, necesita la asociacién de un diu-
rético tiazidico. Una vez descartadas las
causas secundarias de hipercalciuria y
se haya establecido el diagnéstico de
presuncién de hipercalciuria primaria,
el paso siguiente es evaluar si las modi-
ficaciones de la dieta pueden normalizar
la excrecién de calcio. Si los analisis de
las muestras de orina se han realizado
en el contexto de una dieta rica en sodio,
debe recogerse una nueva muestra de
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orina tras 2-4 semanas de restriccion
sédica (menos de 2-3 g/dia). Dado el
caricter genético de muchas condiciones
asociadas a la hipercalciuria primaria,
la posibilidad de incorporar estudios
genéticos a la préctica clinica ha ido
modificando la categorizacién de estas
condiciones clinicas, con un menor peso
de la denominacién de idiopatica®).

La “hipercalciuria idiopética” es un
defecto presente hasta en el 5-10% de
la poblacién general y, mds frecuente-
mente, en sujetos con cdlculos renales de
calcio o poblacién adulta con osteoporo-
sis. Aunque dado su caricter familiar y
su comportamiento como un trastorno
con herencia autosémica dominante de
elevada penetrancia, se considera que la
hipercalciuria se debe a una compleja
interaccion genética y ambiental®. Los
genes especificos que se proponen como
determinantes en la calciuria, incluyen
aquellos que afectan: al sensor de los
receptores de calcio, a los canales de
calcio intestinales y renales, al recep-
tor de vitamina D, al intercambiador
intestinal de oxalato, a la resorcién
dsea y reabsorcién renal y, por dltimo,
a mecanismos que regulan no solo la
excrecién renal de calcio, sino también
de oxalato y citrato. Desde el punto de
vista genético, la hipercalciuria idiopé-
tica deberfa definirse como un trastorno
con entidad propia, caracterizado por
alteraciones en el transporte de calcio a
nivel intestinal, renal y éseo, resultado
de la combinacién de multiples factores
genéticos y dietéticos.

Esta anomalia casi siempre es asin-
tomdtica en la infancia, hasta que se
manifiesta en la edad adulta, habitual-
mente en el contexto de una litiasis.
También se observa con frecuencia una
disminucién de la densidad 6sea, espe-
cialmente cuando asocia hipocitraturia.
Se considera que esta forma de hipercal-
ciuria “idiopdtica” es la causa mds fre-
cuente de litiasis renal, tanto en la edad
pedidtrica como en la adulta, encontrin-
dose en algunas series hasta en el 40%
de los nifios y en el 60% de los adultos
con litiasis(). Cldsicamente, fue consi-
derada una causa mayor de nefrocalci-
nosis en el nifio, representando hasta un
tercio de las mismas, sin embargo, el
descubrimiento de algunas tubulopa-
tias hereditarias, como la enfermedad
de Dent, ha reducido el nimero de las
hipercalciurias inexplicadas. En el con-
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texto de una nefrocalcinosis, el diagnés-
tico de “hipercalciuria idiopética” solo
puede establecerse tras una exploracién
tubular minuciosa.

Mecanismo fisiopatoldgico. La
hipétesis mds aceptada actualmente se
basa en la existencia de un incremento
de la actividad de interleucina-1o (IL-
1) y de otras citocinas de origen mono-
citario (factor de necrosis tumoral-a,
factor estimulante de los granulocitos
macréfagos), que incrementarian la
actividad osteocldstica, causante de la
pérdida de masa dsea observada en estos
pacientes®. La IL-1 estimularia la pro-
duccién de prostaglandina E2 y esta, de
forma secundaria, el aumento de la pro-
duccién de calcitriol. La hipercalciuria
seria, pues, de origen dseo (resortivo)
e intestinal (incremento de la absor-
ci6n intestinal de calcio). Los pacientes
portadores de esta anomalia metabélica
tendrian un comportamiento inmu-
nolégico peculiar. Tal y como hemos
comentado, a pesar de ser un trastorno
tan frecuente, atin no se ha descrito nin-
guna alteracién genética responsable de
la hipercalciuria idiopatica.

Formas monogénicas de
hipercalciurias sin hipercalcemia

Estudios de las formas monogénicas
de nefrolitiasis hipercalcitrica asociadas
a diferentes tubulopatias congénitas o
a alteraciones en el metabolismo del
magnesio, del fésforo o del calcio, han
ayudado a identificar un nimero sig-
nificativo de transportadores, canales
y receptores involucrados en la regula-
cién de la resorcién tubular de calcio.
Otras enfermedades hereditarias que
presentan una hipercalciuria con calce-
mia normal son determinados trastor-
nos asociados al sindrome de Fanconi,
como el sindrome de Lowe o sindrome
6culo-cerebro-renal, o algunas formas
de pseudohipoaldosteronismo. Nos
referimos a continuacidn, a las formas
mids significativas de hipercalciurias
genéticas(78):

* La acidosis tubular distal (antes
llamada “acidosis de Albright”),
en sus diferentes formas genéticas,
autosémica recesiva (con sordera
asociada) o dominante, provoca una
nefrocalcinosis medular asociada a
la hipercalciuria debida a la acidosis
crénica. En ausencia de tratamiento,
la nefrocalcinosis ofrece una imagen
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de “granos de mijo”, marcando los
célices y dibujando, en ocasiones, los
contornos de la papila. En los casos
menos graves, la nefrocalcinosis es
mds discreta, con pequefios granos
opacos medulares o solo detectables
en la ecografia. Un tratamiento alca-
linizante precoz con citratos puede
normalizar la calciuria, evitando la
aparicién de las formas graves de
hipercalciuria.

El sindrome de Bartter, una enfer-
medad autosémica recesiva, ocasio-
nalmente asociada a sordera, debida
a mutaciones en diferentes genes
como son: el co-transportador de
Na-K-C1 (NKCC2), el canal medu-
lar regulador de potasio (ROMK), el
canal de cloro dependiente de voltaje
CLC-Kb, la subunidad beta CLC-
Kb o bartrina, el receptor calcio sen-
sible CaSR o BSND (con sordera).
Se acompaiia de una hipercalciuria
a menudo generadora de nefrocal-
cinosis y dificilmente controlable a
pesar del uso de antiinflamatorios
no esteroideos. Esta tubulopatia,
caracterizada por una alcalosis
hipopotasémica es, en la actualidad,
una de las causas mds frecuentes de
nefrocalcinosis en el nifio.

La enfermedad de Dent o “nefroli-
tiasis ligada al X”, donde la hipercal-
ciuria estd asociada a una proteinu-
ria tubular de bajo peso molecular,
es mucho mds rara en el nifio. Estd
asociada a mutaciones del gen que
codifica un canal cloro, CLCNS5,
o mds raramente, del gen OCRL1
igualmente situado en el cromosoma
X; OCRLI1 es con mis frecuencia
responsable del sindrome de Lowe
(oculocerebrorrenal), donde la
hipercalciuria puede acompafarse
de una tubulopatia proximal com-
pleta o incompleta (sindrome de
Fanconi).

La hipomagnesemia familiar con
hipercalciuria y nefrocalcinosis,
enfermedad autosémica recesiva
asociada a mutaciones de genes que
codifican las “paracelinas” (Clau-
din 16 y 19). Los miembros de la
familia de proteinas de membrana
claudinas, forman las uniones que
conforman las barreras intercelu-
lares de una gran variedad de epi-
telios. Estudios de estos genes han
permitido conocer muchos aspectos

de los mecanismos que regulan la
resorcién de calcio en el tdbulo renal
y predisponen a la hipercalciuria y
nefrolitiasis.

*  El raquitismo hipofosfatémico con
hipercalciuria, asociado a muta-
ciones autosémicas recesivas del
gen SLC34A3, que codifica el co-
transportador sodio-fosfato NaPi2c,
puede complicarse con una nefro-
calcinosis, asi como la delecién del
gen SLC34A1 del co-transportador
NaPi 2a en el marco de un sindrome
de genes contiguos.

* Se han descrito casos de nefrocal-
cinosis por hipercalciuria en otras
enfermedades hereditarias: cistinosis
y enfermedad de Wilson, que con-
dicionan un sindrome de Fanconi y
las glucogenosis tipo la.

* Lahipercalciuria con hipocalcemia
es excepcional. Habitualmente, es el
resultado de un hipoparatiroidismo
con defecto de reabsorcién tubular
del calcio por mutacién activadora
del receptor sensible al calcio. Se
suele observar en el periodo neo-
natal, con una hipercalciuria y una
nefrocalcinosis en el contexto de una
hipocalcemia de grado variable.

Hipercalciurias con hipercalcemia

El hiperparatiroidismo primario por
adenoma paratiroideo es raro en el nifio
y no suele observarse antes de la adoles-
cencia. Su presencia en sujetos jovenes
obligaria a investigar una “neoplasia
endocrina multiple” de tipo I.

Entre las causas genéticas de hiper-
calcemia en el lactante, que pueden o
no estar asociadas a una nefrocalcino-
sis, se describe como caracteristico el
sindrome de Williams-Beuren, un sin-
drome genético por microdelecion que
asocia facies peculiar, retraso mental y
cardiopatia, debido a una micro dele-
cién en el cromosoma 7 que incluye
el gen de la elastina. La hipercalciuria
formaba parte de los criterios clinicos
que definieron el sindrome, aunque pos-
teriormente se ha documentado que no
es un elemento critico asociado al sin-
drome. También se han descrito casos
de nefrocalcinosis con hipercalcemia e
hipercalciuria en la trisomia 21.

Se describe hipercalcemia e hipercal-
ciuria en algunos sindromes de malab-
sorcién intestinal de los azicares y en los
hipotiroidismos no tratados. Por ltimo,



en los casos en los que no se identifica
una causa evidente y que se agrupan
en las denominadas “hipercalcemias
infantiles idiopaticas”, a menudo com-
plicadas con nefrocalcinosis, comienzan
a identificarse alteraciones hereditarias
del metabolismo de la vitamina D, que
parecen jugar un papel importante. Sin
embargo, debe considerarse que, en la
edad pedidtrica, las causas mds frecuen-
tes de hipercalcemia son las iatrogénicas:
sobrecarga de vitamina D, vitamina A y
calcio, sobre todo, en caso de nutricién

parenteral (Tabla II).

Manifestaciones clinicas

Referidos fundamentalmente a la
hipercalciuria primaria o idiopatica, la
mayor parte de los casos son asintomaticos
durante la edad pediatrica. En enfermeda-
des en las que la hipercalciuria es secunda-
ria, la clinica es variable dependiendo de la
enfermedad primaria. Por su frecuencia, la
litiasis es la manifestacion mas relevante.

Nefrolitiasis

La presencia de cdlculos urinarios es
una situacién poco habitual en la edad
pedidtrica, aunque su incidencia ha ido
en aumento en los Gltimos afios. La pre-
valencia de nefrolitiasis en nifios varia
desde 1 en 1.000 a 1 en 10.000 por afio,
dependiendo de la regién geografica®).
Especialmente en los mds jévenes, ante
una litiasis renal, se plantea el dilema
de si existe una condicién metabdlica
subyacente y, por otro lado, en presencia
de hipercalciuria, debe valorase cudl es
el riesgo de que el nifio desarrolle a lo
largo de su vida episodios recurrentes
de célicos nefriticos.

La enfermedad litidsica renal o
nefrolitiasis afecta hasta el 3-5% de
la poblacién y a menudo se asocia a
hipercalciuria. Por otro lado, la hiper-
calciuria es una condicién familiar
que se presenta hasta en el 35% de los
pacientes con litiasis y que, por tanto,
puede manifestarse como un trastorno
hereditario con presentacién clinica
durante la infancia. Cuando la hiper-
calciuria predomina, se suele expresar
en forma de oxalato de calcio dihidra-
tado (weddellita) o de fosfato de calcio
(carbapatita, brushita).

La presentacién clinica de dolor
célico agudo es poco habitual en los
nifios, aunque la sintomatologia varia
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Tabla Il. Causas de hipercalcemia

Farmacos

- Hipervitaminosis D

- Hipervitaminosis A

- Tiacidas

- Alcalinos (junto a sobrealimentacién
lactea)

- Litio

Hormonas

- Hiperparatiroidismos primarios

- Hipertiroidismo

- Sindrome de Cushing (exceso de
movilizacion)

- Enfermedad de Addison (alteracién
del equilibrio acido-base)

- Feocromocitoma

- Administracién de estrégenos

- Vipoma

en funcién de la edad de los mismos.
La mitad de los nifios con urolitiasis
manifiestan dolor abdominal, en flan-
cos o pélvico y, en los més pequefios, el
dolor puede incluso simular un célico
de lactante. La hematuria, tanto micro-
como macroscépica, se describe hasta
en el 33-90% de los nifios con litiasis,
pudiendo preceder a la formacién de
célculos, tanto en nifios con hipercalciu-
ria como con hiperoxaliuria o hiperuri-
cosuria. La urolitiasis puede complicarse
con infecciones urinarias, especialmente
en los mds pequefios, aunque también
puede observarse asociado a una piuria
estéril. Los célculos en vejiga o uretra,
con frecuencia se manifiestan con disu-
ria y polaquiuria®0).

Cuando se analiza la composicion
de un cilculo eliminado o extraido, es
posible identificar el origen metabdlico
que causa la formacién de la litiasis. En
la edad pediitrica, los cdlculos de oxa-
lato de calcio suponen del 46 al 64%,
seguidos de los célculos de fosfato cil-
cico (14-30%), estruvita (13%), cistina
(5%), 4cido urico (4%) y un 4% de mis-
celdnea o mixtos®).

Nefrocalcinosis

La nefrocalcinosis se define como la
presencia de depdsitos de sales de calcio
en el parénquima renal, a diferencia de
la litiasis renal, mds frecuente, donde
las calcificaciones se sitian en las vias
urinarias. Su frecuencia en el nifio, que
parecia baja cuando el diagndstico se
basaba en la radiografia de abdomen
o en el estudio histolégico del rifién,

Enfermedades sistémicas

- Sarcoidosis

- Tuberculosis

- Micosis generalizada

- Insuficiencia renal aguda

- Disproteinemias

- Neoplasias (leucemia, linfomas,
neuroblastoma)

Alteraciones dseas
- Hipofosfatasia
- Displasia metafisaria

Otras causas

- Inmovilizacién

- Rabdomiolisis

- Hipercalcemia idiopética del lactante
- Hipercalcemia benigna familiar

- Adiponecrosis subcutanea

se ha visto incrementada desde que se
ha generalizado la ecografia de rutina,
principalmente en los prematuros, en
los cuales no es raro detectar una nefro-
calcinosis(10),

La nefrocalcinosis no debe consi-
derarse como una enfermedad, sino
como un sintoma cuyas causas pueden
ser multiples, tanto de origen genético
como iatrogénico, situaciones en las que
aumenta de forma significativa y man-
tenida la excrecién urinaria del calcio
o del oxalato. El diagnéstico etiolégico
debe estar orientado por: la edad del
nifio, el contexto clinico, el aspecto y
la localizacién de las calcificaciones
y, sobre todo, por las determinaciones
biolégicas. En toda nefrocalcinosis debe
realizarse, al menos, una calciuria junto
a un ionograma sanguineo con deter-
minacién de: bicarbonato, calcemia,
fosfatemia, magnesemia, niveles vita-
minicos [25 OH D; y 1,25 OH D;],
nivel de parathormona en caso de hiper-
calcemia y oxaluria en caso de calcemia
y de calciuria normales (Algoritmo
2). En la mayoria de los casos, existe
una hipercalciuria, asociada o no a una
hipercalcemia. Mds raramente, se trata
de depdsitos de oxalato de calcio o de
la calcificacién de lesiones histolégicas.

La nefrocalcinosis por si misma
no suele provocar ningin sintoma cli-
nico antes de llegar a un estadio muy
avanzado, que es cuando repercute en
la funcién renal. Los tnicos sintomas
que pueden imputarse directamente a la
nefrocalcinosis son: 1a hematuria, micro
o macroscépica, la leucocituria estéril
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y la alteracién de la concentracién de
la orina®?).

La nefrocalcinosis casi siempre
se detecta en una prueba de imagen
motivada bien por los sintomas de una
posible litiasis o en el contexto de estu-
dio de otro trastorno, como puede ser:
dolor abdominal, infeccién urinaria,
poliuria, retraso del crecimiento, etc.,
siendo la ecografia renal la prueba de
elecci6n para detectar estas alteraciones.
En ocasiones, la existencia de un riesgo
conocido, especialmente ante sospecha
de tubulopatias o trastornos del meta-
bolismo del fésforo, calcio o magnesio,
o grandes prematuros o neonatos con
cardiopatias graves intervenidas y que
han recibido tratamientos diuréticos
intensivos y prolongados, debe motivar
la busqueda de nefrocalcinosis con un
simple control ecogrifico.

El diagnéstico de nefrocalcino-
sis suele establecerse casi siempre que
existan lesiones “macroscépicas”, cuando
las calcificaciones son suficientemente
grandes como para ser detectadas en las
pruebas de imagen renal. En funcién
de la localizacién, se distinguen las
“nefrocalcinosis medulares”, las mis
frecuentes, y las “nefrocalcinosis corti-
cales” o “difusas”. Aunque los depésitos
célcicos se manifiestan como zonas de
hiperecogenicidad en el parénquima
renal, este hallazgo no es sinénimo de
calcificacién, salvo si se acompaiia de un
cono de sombra acustica. La presencia
de lesiones hiperecogénicas obligan a
descartar: microquistes de las enfer-
medades poliquisticas recesivas, los
granulomas infecciosos, principalmente
por Céndida, la precipitacién intratu-
bular de hematies en la drepanocitosis,
precipitacién de uratos en las hiperu-
ricemias congénitas, o de proteina de
Tamm-Horsfall en el recién nacido. Por
otro lado, no hay que olvidar que la eco-
genicidad cortical estd fisioldgicamente
aumentada en el recién nacido, lo que
puede requerir repetir la prueba al cabo
de algunas semanas en caso de duda.

El diagnéstico de nefrocalcinosis
ecogrifica puede requerir de confir-
macién radiolégica mediante una radio-
grafia simple de abdomen o tomogra-
fia computariza (TC). En funcién de
su tamafio, las calcificaciones pueden
ser evidentes o dificilmente visibles y,
en funcién de su etiologia, de aspecto
variable (en forma de finas semillas, de
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red, de granos de mijo, grandes blo-
ques opacos). La TC es mis sensible
y permite detectar calcificaciones no
visibles en la radiografia y sus localiza-
ciones precisas, pero su coste y el riesgo
ligado ala radiacién no aconsejan su uso
como prueba de deteccién. La resonan-
cia magnética (RM) no estd indicada en
materia de calcificaciones.

Otras manifestaciones

Probablemente, la manifestacién
mds frecuente sea la hematuria macros-
cépica indolora o la microhematuria
mantenida(2).

Otras manifestaciones que pueden
presentar los nifios con hipercalciuria
idiopética son los sintomas miccionales,
como: disuria, polaquiuria, incontinen-
cia urinaria, enuresis o dolor abdominal
recidivante secundario a la eliminacién
de cristales y lesién del urotelio sin
formacién de piedras. La hipercalciu-
ria también puede aparecer asociada a
infeccién urinaria recurrente. En oca-
siones, clinicamente solo se advierte
que el nifio emite orinas turbias por la
presencia de cristales, especialmente, en
la primera orina del d{a(2.13),

Recientemente, se ha evidenciado
cierta relacién entre hipercalciuria,
talla baja y disminucién de la densidad
mineral sea y, de forma excepcional, ha
sido referido, como primer sintoma, la
aparicion de fracturas dseas ante trau-
matismos de poca intensidad(4.15),

Diagnostico(16)

La determinacion en una doble mues-
tra de orina, que incluya la primera orina
de la manana y una muestra de orina post-
prandial puede dar suficiente informacion
para identificar una hipercalciuria. Si Gni-
camente se dispone de muestras aleatorias
seria deseable recoger una muestra reco-
gida tras 2-4 horas de una ingesta lactea.
Si la relacién Ca/Cr (mg/mg) es menor de
0,2, no seria necesaria una reevaluacion
de la hipercalciuria.

Anamnesis e historia clinica
Mediante una adecuada historia die-
tética, debe investigarse la posible exis-
tencia de una ingesta excesiva de calcio,
proteinas y sodio y, desde el punto de
vista clinico, la presencia de dolores
6seos o antecedentes de fracturas fre-
cuentes, o las manifestaciones urinarias

antes referidas (orinas turbias, disuria,
polaquiruria, incontinencia, hematuria,
dolores abdominales recidivantes, etc.).
Deben recogerse, ademds, antecedentes
familiares de hipercalciuria, de litia-
sis renal o de consanguinidad y, en la
exploracién fisica, considerar una talla
ligeramente baja.

Segin se recoge en los algoritmos
diagnésticos (Algoritmos 1y 2), la
mayoria de los trastornos que se iden-
tifican como causa de hipercalciuria,
y que deben descartarse en todos los
casos, son: tubulopatias, alteraciones
monogénicas poco frecuentes, en las que
pueden existir antecedentes familiares
o consanguinidad, fenotipo anémalo,
importante retraso de crecimiento, a
veces de inicio prenatal, raquitismo,
alteraciones hidroelectroliticas y/o del
equilibrio 4cido-base, disfuncién renal,
proteinuria y escasa respuesta al trata-
miento.

Analisis de sangre y orina

En todos los nifios con sospecha de
hipercalciuria, ademas de un pH (elemen-
tal) y sedimento urinario, debe determi-
narse: el indice Ca/Cr tras ingesta y en ayu-
nas, la excrecion de citrato urinario (indice
Cal/citrato), el equilibrio acido-base y las
concentraciones séricas de calcio, fosforo,
magnesio, fosfatasa alcalina, calcitriol y
hormona paratiroidea (PTHi).

Las determinaciones bdsicas en
sangre y orina deben estar dirigidas a
descartar otras causas de hipercalciuria.
Los estudios diagnésticos para detec-
tar una posible hipercalciuria deben ser
diferidos si el paciente tiene una infec-
cién urinaria, ya que durante las pielo-
nefritis, estd incrementada la excrecién
urinaria de calcio.

En primer lugar, debe recogerse una
muestra aislada de orina y determinar
las concentraciones de calcio y creati-
nina para calcular el cociente Ca/Cr
(Tabla III). A partir de los 2-3 afios de
edad, se concede mds valor cuando se
trata de la 22 miccién de la mafiana, en
ayunas. Este cociente debe ser tomado
como una aproximacion, especialmente
adecuada para personas de constitucién
normal, pero infravalora la calciuria en
las muy musculadas. En los nifios con
escasa actividad muscular, en los afec-
tados de distrofias musculares o mie-
lomeningocele, el cociente sobrevalora



Tabla Ill. Limites normales de calciuria para las distintas edades (cociente Ca/Cr)

0-6 meses < 0,8 mg/mg o < 2,3 mmol/mmol
7-12 meses < 0,6 mg/mg o < 1,7 mmol/mmol
12-24 meses < 0,5 mg/mg o < 1,4 mmol/mmol
> 2 afios < 0,2 mg/mg o < 0,6 mmol/mmol

la calciuria. Desde el punto de vista de
desarrollo, en la pubertad, existe una
clara tendencia a descender la elimina-
cién urinaria de calcio.

Antes de realizar el diagnéstico
de hipercalciuria, debe confirmarse la
hipercalciuria en, al menos, dos mues-
tras de orina. Una forma sencilla de con-
trolar a los pacientes con hipercalciuria
idiopatica, seria determinar el cociente
Ca/Cr en la orina de la noche (al acos-
tarse, 1 hora tras la ingesta de licteos)
y, al dia siguiente, en la primera orina
del dia. El cociente calculado en la orina
de la noche, estudiaria el componente
absortivo (intestinal) y, el de la primera
orina del dia, estudiaria el componente
resortivo (6seo). Para el diagnéstico de
hipercalciuria, ambas muestras deben
repetirse, al menos, en dos ocasiones y
separadas, al menos, un mes.

Una vez identificada una hipercal-
ciuria, es muy importante determinar
la citraturia en, al menos, una muestra
en ayunas o en la orina de 24 horas. La
hipocitraturia puede ser consecuencia
de una acidosis sistémica e incrementa
la pérdida de masa dsea. La hipoci-
traturia permite determinar el riesgo
litogénico, ya que una asociacién de
hipercalciuria con hipocitraturia incre-
menta significativamente el riesgo de
litiasis. El cociente Ca/citrato > 0,33
mg/mg supone un riesgo de cristali-
zacién urinaria. Se considera hipoci-

traturia, una excrecion de citrato con
valores inferiores a 8 mg/kg/dia, o un
cociente citrato/creatinina inferior a 400
en mg/g en nifios, y a 250 mg/g en adul-
tos (Tabla IV).

Pruebas de acidificacion urinaria

En caso de asociarse hipercalciuria
e hipocitraturia, debe realizarse una
prueba de acidificacién con furosemida.
Cuando se objetiva un defecto en la
capacidad de descender el pH urinario
por debajo de 5,5, debe considerarse la
posibilidad de una acidosis tubular dis-
tal incompleta y que sea necesario un
seguimiento y tratamiento especifico,
con aportes de citrato.

Ecografia renal y otros estudios

La ecografia renal y de las vias uri-
narias permite identificar la existencia
de litiasis o de microlitiasis (concrecio-
nes de menos de 3 mm de didmetro, sin
sombra acustica), de nefrocalcinosis y
de malformaciones asociadas (muchas
malformaciones renales se acompafian
de hipercalciuria). Puede solicitarse una
radiografia de mano para determinar la
edad 6sea si la talla es baja o de otras
regiones si hay antecedentes de fractura
o dolores 6seos.

En los casos de fracturas, dolores
dseos, hipercalciuria asociada a hipo-
citraturia, defecto de acidificacién tras
estimulo con furosemida o presencia de

Tabla IV. Valores urinarios normales en nifios en edad escolar

Calcio < 4 mg/kg/dia

Acido trico < 0,56 mg/dL (GFR) o < 815 mg/1,73 m2/dia

Oxalato <40 mg/1,73 m2/dia

Cistina < 60 mg/1,73 m?/dia

Citrato > 400 mg/g creatinina o0 >4,5 mg/kg/dia o > 320 mg/1,73 m2/dia
Magnesio > 1 mg/kg/dia

Fosfato < 21,6 mg/kg/dia o < 1000 mg/1,73 m2/dia

Volumen > 20 ml/kg/dia

HIPERCALCIURIA

un cociente Ca/Cr elevado en la primera
orina del dia, estarfa indicado solicitar
una densitometria 6sea. En el caso de
encontrarse osteopenia, deben deter-
minarse los niveles de PTHi y de los
marcadores de remodelado éseo.

Los marcadores de formacién ésea
(funcién osteobldstica) mds utilizados
son la osteocalcina y la fosfatasa alca-
lina ésea. Son marcadores de resorcién
(funcién osteocldstica), los niveles de
fosfatasa dcida-tartratorresistente y la
eliminacién urinaria de desoxipiridino-
lina o de la fraccién telopeptidica C-ter-
minal del coldgeno en orina (CrossLaps
o CTx). En la mayoria de los casos, la
pérdida de masa 6sea es de origen resor-
tivo aunque, en raras ocasiones, existe
un defecto en la funcidn osteobléstica.

Tratamiento

Una adecuada ingesta de liquidos es
critica en la prevencion de la sobresatura-
cion de la orina, independientemente de
la causa de la hipercalciuria. Ademas, esta
recomendada una dieta pobre en sodio, alta
en potasio y baja en oxalatos para reducir
la excreci6n urinaria de calcio.

En los nifios con hipercalciuria,
debe garantizarse una adecuada ingesta
de liquidos, fundamentalmente agua,
para la prevencién de la sobresaturacién
de la orina, independientemente de la
causa. Sin embargo, el control de la cal-
ciuria no debe ser un objetivo universal
en el tratamiento de estos nifios, ya que
esta oscilard a lo largo de los afios y, en
muchas ocasiones, no se acompaifa de
signos clinicos significativos.

Ademis, debe recomendarse una
dieta pobre en sodio, alta en potasio y
baja en oxalatos en los nifios con hiper-
calciuria, oxaliuria y litiasis idiopdtica,
debido al conocido efecto calcitrico de
una dieta rica en sal. Una dieta aumen-
tada en potasio, puede reducir la excre-
cién urinaria de calcio.

Sino se trata, la hipercalciuria con-
duce a nefrolitiasis en aproximadamente
el 15% de los casos. En los casos refrac-
tarios, junto a la dieta, la administra-
cién de diuréticos tiazidicos por via oral,
puede normalizar la excrecién urinaria
de calcio mediante la estimulacién de la
reabsorcion de calcio en el tabulo con-
torneado proximal y distal. Dicha tera-
pia puede hacer desaparecer la hematu-
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la cantidad de 500-600 ml durante
la infancia y 1 litro al dia a partir
de la adolescencia. De estos apor-
tes se absorbe, a nivel intestinal, 0-6

ria y la disuria asociadas a hipercalciuria
y evita el desarrollo de nefrolitiasis. Sin
embargo, ain no se han establecido de
manera precisa, las indicaciones del tra-

Tabla VI. Necesidades diarias de
sodio (RDA)

120 mg (0,3 g de CINa)

tamiento con diuréticos tiazidicos en la aproximadamente, el 40%, excepto IS
hipercalciuria idiopatica(?). cuando se trata de leche materna que ;
P P q 6-12 200 mg (0,5 g de CINa)
o alcanza el 60% (Tabla V). meses
Normas dietéticas(18) * Dado que la calciuria aumenta al L2 an 0 LG
.. .. -2 afios mg (0,6 g de CINa
La situacion de riesgo que supone hacerlo la natriuria y disminuye
una hipercalciuria asintomatica exige cuando esta lo hace o aumenta la 3-6 afios 300 mg (0,8 g de CINa)
nicamente la instauracién de medidas kaliuria, estd indicada una restriccion 7.10 400 me (1 & de CIN
A : lativa de sodio e incrementar los ) mg (1 g de CINa)
dietéticas protectoras e incremento de la rel ; g eflem
practica de ejercicio fisico, evitando crear a{zmentos ricos en potasio. Entre los
concienciatdatentermeadadiialdictaldebe alimentos de consumo habitual que 11-18 500 mg (1,3 g de CINa)

presentan mejor relacién podemos afios
subrayar: legumbres (habas y alca-
chofas), verduras y hortalizas (toma-
tes y berenjenas), frutas (plitano,
uva, fresén, meldn, cerezas, ciruela,
nispero, higo y piﬁa) y frutos secos
(almendras, cacahuetes, avellanas y

ajustarse a las recomendaciones diarias
para la edad respecto a la ingesta de pro-
teinas, calcio y sal. Debe suspenderse el
aporte de suplementos de vitamina C y/o
vitamina D.

castafias). Puede calcularse el cum-
plimiento de la dieta calculando el
cociente Na:K en orina, que deberia

ser < 2,5 mEq/mEq (Tabla VI).

De forma general las recomendacio-
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nes serfan las siguientes:

s Ingesta abundante de agua: 30 ml/
kg/dia sin exceder de 2 litros. Lo
ideal seria conseguir diuresis supe-
riores a 1,5 ml/kg/hora o 750 ml en
lactantes, mayor de 1.000 ml en nifios
menores de 5 afios, superior a 1.500
ml en nifios de 6 a 10 afios y supe-
riores a 2 litros en preadolescentes y
adolescentes. Con estas medidas, se
reduce la saturacién urinaria de los
promotores de la cristalizacion.

»  Ewitar el exceso de calcio, adecuando
los aportes a las necesidades, favore-
ciendo el consumo de frutas en vez
de postres licteos. La restriccién
de calcio no se recomienda por la
asociacion de la hipercalciuria con
osteopenia, pero deben garantizarse
las necesidades diarias de ingesta de
calcio, cuyas RDA estdn bien esta-
blecidas, sin que deban sobrepasarse,
a pesar de los estimulos culturales
hacia la ingesta de productos ldcteos.
La mayoria de leches comerciales
contienen 120 mg/dl, por lo que
los aportes de leche o derivados
equivalentes no deberian exceder

Tabla V. Necesidades diarias de
calcio (RDA)

Tabla VII. Recomendaciones dietéticas generales para nifos con hipercalciuria

idiopatica(18)

1. La hipercalciuria idiopatica es una anomalia metabélica que se mantiene a lo
largo de la vida. El tratamiento dietético contribuye a disminuir la calciuria y a
incrementar la concentracion urinaria de factores protectores de la cristalizacion.
Por el caracter permanente de la hipercalciuria, la dieta que se menciona a
continuacion, es orientativa y no contiene alimentos prohibidos ni “cantidades”
a tomar

2. Se deben beber abundantes liquidos, fundamentalmente agua. Con esto se
reduce la saturacién urinaria de los promotores de la cristalizacién

3. No es conveniente abusar de lacteos. Con 500 ml de leche se cubren las
necesidades diarias en calcio de un nifio. No obstante, una ingesta deficitaria
en calcio puede influir negativamente en la densidad mineral 6sea y, ademas,
incrementar la eliminacién de oxalato en la orina, con lo que aumenta el riesgo
de formar calculos

4. Es conveniente tomar pan integral y cereales integrales, en general, sobre todo,
con la leche. EI componente integral de los cereales (fibra) reduce la absorcién
intestinal de calcio, que esta incrementada en los nifios con hipercalciuria

5. No se debe abusar de la sal. De todos los factores dietéticos, este es el
que se relaciona en forma mas directa con la excrecién urinaria de calcio.
Especialmente, se debe eliminar el uso del salero en la mesa y restringir los
alimentos “innecesarios” con alto contenido en sodio (“chucherias” saladas,
“comida rapida”, embutidos, algunos enlatados). Algunos quesos contienen
bastante sal

6. Proteinas. Existe relacion directa entre la ingesta de proteinas y la excrecién
urinaria de calcio y de acido urico. No se debe abusar de la carne. En cambio,
el pescado azul (attn, bonito, sardinas, salmén, etc.) tiene un alto contenido en
acidos grasos ®-3, que tienen un caracter protector de la cristalizacion

7. Las personas con hipercalciuria idiopatica deben consumir muchas frutas. En
primer lugar, los citricos (naranja, limén) tienen un alto contenido en citrato,
que es el principal inhibidor de la cristalizacién. En segundo lugar, la excrecién
urinaria de potasio disminuye la calciuria. Muchas frutas son ricas en potasio

0-6 meses 400 mg (sandia, melén, naranja, mandarina, uvas, platano)
8. Aumentar el contenido en fibra. Los vegetales tienen también un efecto protector
6-12 meses 600 mg ) . ) P
por su contenido en agua y magnesio. La zanahoria, tomate, lechuga y brécoli
1-11 afios 800 mg tienen, también, un alto contenido en potasio
9. Limitar la ingesta de alimentos ricos en oxalatos (cacao, té, frutos secos,
11-24 afios 1.200 mg refrescos de cola...)
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Restringir el aporte de proteinas
animales, ya que estas incremen-
tan la calciuria al elevar la excrecién
neta de 4cido, al mismo tiempo que
aumentan la eliminacién de dcido
urico y de oxalato. La alternativa
que suponen los cereales integrales
y el pescado azul, tiene la ventaja
de aportar factores protectores de la
formacién de cdlculos.

En la tabla VII, aparece un resumen

de las normas dietéticas que puede ser
entregado a las familias de los nifios
afectos(18).

Tratamiento farmacoldgico(19)

En las hipercalciurias sintomdticas
importantes o con riesgo de com-
plicaciones, que no respondan a
las medidas dietéticas, en los nifios
con excrecién reducida de citrato se
afiade al tratamiento citrato potasico:
1-1,5 mEq/kg/24 horas repartido en
2-3 tomas, preferiblemente con las
comidas principales y especialmente
en la cena. El citrato en la orina
forma complejos con el calcio, redu-
ciendo el calcio iénico y la formacién
de sales de oxalato y de fosfato cal-
cicos. Un aspecto adicional es que el
citrato es una fuente de energia para
el rifién y es un componente Gseo
(supone el 1% de su peso), pudiendo
estar especialmente indicado en los
nifios con osteopenia. El citrato
puede administrarse como Polycytra
o solucién de Shohl. La solucién de
Shohl puede prepararse en farmacia
a partir de 140 g de dcido citrico y 98
g de citrato sédico en 1 litro de agua.
1 ml de esta solucién proporciona 1
mmol de bicarbonato.

Debemos tener como diana tera-
péutica, mantener un indice calcio/
citrato < 0,33 mg/mg, monitori-
zando el pH urinario no debe ser
superior a 6,5, para evitar la preci-
pitacién de fosfato.

En caso de no tolerarse el citrato
o de no existir mejoria, se afiade
hidroclorotiazida: 1,5 — 2,5 mg/kg
en dosis inica matutina o clorotia-
zida a 15-25 mg/kg/dia. Las tiazidas
estimulan el transporte transcelular
de calcio en el tubulo contorneado
distal. La dosis se va incrementando
hasta conseguir una excrecién de cal-
cio en orina de 24 horas menor de 4

mg/kg y la desaparicién de las mani-
festaciones clinicas si las hubiese. E1
tratamiento se mantiene un afo, tras
el cual, en el caso de las hipercalciu-
rias idiopiticas, puede suspenderse,
pero deberd reiniciarse en caso de
recidiva de la hematuria macroscé-
pica, de la nefrolitiasis o de la disuria.
Hay que tener en cuenta que el tra-
tamiento con diuréticos tiazidicos
puede tener efectos secundarios,
lo cual obliga a realizar controles
periédicos plasmiticos. El mds fre-
cuente e importante es la hipopota-
semia, que puede evitarse asociando
amiloride. Ademds, pueden favore-
cer hipomagnesemia, aumento de
los niveles plasmaticos de glucosa,
urato, colesterol y LDL, y reducir
la eliminacién urinaria de citrato.
En caso de osteopenia severa, se estd
estudiando el efecto antirresortivo
de los bifosfonatos, cuya utilidad
ha sido probada en adultos y nifios
hipercalcitricos con desminerali-
zacién 6sea y en otras patologias
pedidtricas.
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causas genéticas de nefrolitiasis a partir del ha-
llazgo de hipercalciuria.

- Garcia Nieto VM, Rodrigo MD. Hi-

Excelente revisién en castellano, relativa a la
nefrocalcinosis. Los autores espafioles recogen
aspectos basados en su propia experiencia y pro-

cal interventions for preventing com-
plications in idiopathic hypercalciuria.
Cochrane Database Syst Rev. 2009.

percalciuria idiopdtica, ¢cémo se sale
del laberinto? An Esp Pediatr. 1997, -
47: 568-74.

Nifia de 4 afios de edad remitida al hospital por fiebre
(39°C) de seis dias de evolucién y dolor abdominal.

Antecedentes personales

Embarazo controlado, parto normal a término (40 sema-
nas), con peso adecuado (3.360 g). Desde los 2 afios, miopia
con gafas correctoras y en seguimiento por oftalmologia.
A los 3 afios y medio, presenté una infeccion del tracto
urinario no complicada por Escherichia coli, recibié trata-
miento ambulatorio, sin control ecografico posterior. Los
padres refieren que bebe mucho desde siempre y presenta
enuresis nocturna.

Antecedentes familiares

Abuela paterna con hipoacusia, primo paterno con litiasis
renal, padre con microhematuria.

Al ingreso, la paciente se encontraba eutréfica con peso
y talla en percentiles normales (peso: 17.400 g, talla: 104
cm). Aunque febril, presenta aceptable estado general y se
encuentra bien perfundida. Se recoge una orina para elemen-
tal y sedimento, en los que se recoge pH de 7, sangre [++],
leucocitos [+++]. En el sedimento se identifica bacteriuria
con piuria, presencia de 5 hematies por campo y uratos
amorfos. Con la sospecha de infeccién del tracto urinario
de vias altas (pielonefritis), se solicita urocultivo y se inicia
tratamiento antibiético. El urocultivo, se informa positivo
para Escherichia coli, y en la ecografia renal realizada de
forma ambulatoria, se evidencian imagenes compatibles con
nefrocalcinosis bilateral (Fig. 1).

Cumpli6 adecuadamente el tratamiento para la infeccion
urinaria y se remite a nefrologia infantil donde se solicita,
en una primera valoracién, un indice Ca/Cr en orina aislada
y estudio analitico basico con equilibrio acido base, urea,
creatinina, calcio, fésforo, magnesio, fosfatasa alcalina (Algo-
ritmo 2).

Los examenes de laboratorio muestran insuficiencia renal
con creatinina de 1,06 mg/dL, y una estimacién de filtrado
calculado por la formula de Schwartz de 50 ml/min/1,73,
iones (Na, Ky Cl) normales, calcemia normal (8,8 mg/dL),
hipomagnesemia (1,2 mg/dL), fosfatemia normal (4,4 mg/

Figura 1. Ecografia renal. Las flechas sefialan nefrocalcinosis
macroscépica medular.
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Caso clinico

dL), anemia (Hb de 8,6 gr/dL) y acidosis y en orina un indice
Ca/Cr de 1,2 mgr/mgr.

La evaluacién cardiolégica y otorrinolaringolégica fue nor-
mal. En Oftalmologia, se diagnosticé “coriorretinitis cicatrizal
macular, coriopatia miépica”.

Diagnéstico

La presencia hipercalciuria con: nefrocalcinosis, hipomag-
nesemia e insuficiencia renal, asociadas a patologia ocular
y antecedentes personales (poliuria-polidipsia, infecciones
urinarias, alteraciones oculares) y familiares (hipoacusia,
hematuria, litiasis) compatibles, orientan el diagnéstico de
“hipomagnesemia familiar con hipercalciuria y nefrocalci-
nosis”.

Se recoge orina para determinacién de magnesiuria, que
se encuentra elevada (> 1 mg/kg/24 horas y cociente Mg/
Cr > 0,06 mg/mg) y citraturia (disminuida con excrecion de
menos de 4,5 mg/kg/dia) y se solicita PTHi que se encuentra
elevada (91 ng/L, valores normales 8-50 ng/L).

La presentacién clinica, los examenes complementarios
realizados y los antecedentes personales y familiares de la
paciente son compatibles con el sindrome de hipomagnese-
mia familiar con hipercalciuria y nefrocalcinosis. La confir-
macién diagnéstica se realizara con el estudio genético, para
evidenciar mutaciones en el gen que codifica la paracelina 1.

Tratamiento y evolucién

Se indicé citrato potasico a 1,5 mEg/kg/dia en 3 tomas
(formula de Shohl) y tratamiento con amiloride-hidrocloro-
tiazida 25 mg/dia, pidolato de magnesio 1,5 g/dia, acido
félico 5 mg/dia, sulfato ferroso 3 mg/kg/dia, dieta hiposédica
controlada en proteinas y liquidos a demanda.

Durante su evolucién presenté nueva infeccion urinaria
a E. coli, se realizé cistouretrografia miccional, que fue nor-
mal, y se inici6 profilaxis antibiética con nitrofurantoina. Se
suspendié la hidroclorotiazida a los dos meses de tratamiento
por brusco aumento de urea y creatinina, con mejoria pos-
terior y mantenimiento de valores de calciuria dentro de la
normalidad. Se mantiene hasta la actualidad el resto de la
medicacion.

Comentario clinico

El sindrome de “hipomagnesemia familiar con hiper-
calciuria y nefrocalcinosis” es una enfermedad autosémica
recesiva infrecuente, caracterizada por la pérdida renal de
calcio y magnesio que Ileva a la disminucién progresiva de
la funcion renal.

Los hallazgos clinicos de esta enfermedad incluyen: infec-
ciones urinarias de repeticion (por nefrocalcinosis y litiasis
renal), poliuria-polidipsia (por alteracién en la capacidad
de concentracion urinaria), tetania, calambres y debilidad
muscular (por hipomagnesemia), raquitismo (por compensa-

Continiia.

Revision de los tratamientos que se recogen en



HIPERCALCIURIA

Caso clinico (continuacion)

cion para mantener la calcemia), litiasis renal, hipertension
arterial, vémitos y retraso de crecimiento.

También se describen trastornos extrarrenales, como: anor-
malidades oculares (miopfa, nistagmo, coriorretinitis y calci-
ficaciones corneales) y auditivas (hipoacusia neurosensorial),
que son de aparicion tardia, aunque existen excepciones.

La nefrocalcinosis bilateral se observa en todos los casos,
al igual que la hipomagnesemia con hipermagnesuria. La
hipercalciuria con calcemia normal esta presente en todos los
casos, excepto en los nifios con insuficiencia renal avanzada.
Las concentraciones de parathormona se encuentran norma-
les o elevadas. Estos pacientes pueden presentar acidosis
metabdlica por falta de acidificacion distal e hipocitraturia.

El estado final de la enfermedad constituye la insu-
ficiencia renal crénica que se observa hacia la segunda

o tercera década y que lleva a la necesidad de didlisis y
trasplante.

Se han descrito otros trastornos hereditarios (sindrome
de Gitelman, sindrome de Bartter, hipomagnesemia con
hipocalcemia secundaria, hipomagnesemia dominante ais-
lada, hipomagnesemia recesiva aislada e hipomagnesemia
mitocondrial) caracterizados, también, por la alteracién en
la reabsorcién renal de magnesio. Entre ellos, existen diferen-
cias no solo genéticas, sino, ademas, clinicas y bioquimicas
que orientaran al diagndstico de cada patologia.

Debido a la manifestacion de este sindrome a través de
patologias frecuentes, los pediatras debemos realizar una
adecuada aproximacion a los cuadros de nefrocalcinosis e
hipercalciuria, ya que un buen control de estas y una correcta
anamnesis, permiten su diagndstico y tratamiento precoces.

Algoritmo 1. Arbol de decisiones. Conducta practica ante una hipercalciuria

Hipercalciuria (Ca/Cr >0,2 mg/mg)

Sin hipercalcemia

Con hipercalcemia

Alcalosis
hipopotasémica:
— Sindrome de Bartter

Acidosis hiperclorémica:
— Acidosis tubular distal
— Otras tubulopatias

Hipercalcemia
iatrogénica
(vitamina D++)

lonograma
normal

)

+ proteinuria tubular: enfermedad de Dent

/

Hiperparatirodismo
(nifio mayor)

+ hipomagnesemia: hipomagnesemia familiar
con hipercalciuria y nefrocalcinosis

)

v

+ hipofosfatemia: raquitismo hipofosfatémico
con hipercalciuria

Lactante: sindrome
de Williams;
hipercalcemia

infantil idiopatica

v

Hipercalciuria iatrogénica (furosemida,
esteroides, vitamina D)

v

Hipercalciuria idiopatica
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Algoritmo 2. Estudio de un nifo con hipercalciuria y nefrolitiasis/nefrocalcinosis,

basado en las determinaciones iniciales de calcemia y PTH plasmatica

Hipercalciuria (>0,1 mmol/kg/dia o Ca/Cr >0,2 en mg/mg)

540

Medir calcemia y PTH plasmatica l
li Hipocalcemia ‘ Normocalcemia ‘ ‘ Hipercalcemia ‘
PTH baja | |1 normal o PTH elevada Peterminar en PTH PTH elevada
normal-baja plasma: pH, normal-baja
K, CI, fosfato
l l l y bicarbonato; l l
en orina: pH,
Considerar Sugestivo de Si hipomagnesemia fosfaturia, Considerar Considerar el
hipopara- hipocalcemia considerar glucosuria, excepcionalmente diagnastico
tiroidismo | | hipercalcitrica| | hipomagnesemia familiar proteinuria de bajo un tumor de neoplasia
autosomica con hipercalciuria peso molecular; paratiroideo en endocrina
dominante y nefrocalcinosis o aminoaciduria la hipercalcemia miltiple (MENT),
mutaciones de claudina 19 hipocalcitrica 0 hiperpara-
familiar benigna tiroidismo

v

!

!

v

Alcalosis Acidosis metabdlica Sindrome de Fanconi Fosfato bajo en
metabdlica hipoclorémica e hipokaliémica; renal (fosfaturia, plasma con pérdida
hipokaliémica pH urinario >6 uricosuria, glucosuria) renal de fosfato

'

.

}

}

Considerar
diagnéstico de
sindrome de Bartter

Considerar diagndstico
de acidosis tubular
renal distal

Considerar
enfermedad de Dent
0 sindrome Lowe

Considerar diagndstico de
raquitismo hipofosfatémico
con hipercalciuria
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Hipercalciuria

25.

26.

27.

Respecto ala hipercalciuria NO es

cierto que:

a. Es una anomalia metabdlica
relativamente comun.

b. Supone un riesgo de formacién
de cdlculos renales y nefrocalci-
nosis.

Habitualmente, es secundaria.

g

d. Inicialmente, debe conseguirse
una diuresis abundante y trata-
miento dietético.

e. En ocasiones, es necesario recurrir
a tratamientos farmacoldgicos.

EIDIAGNOSTICO de “hipercal-

ciuria idiopdtica” se establece ante:

a. Una hipercalciuria aislada en el
contexto de defectos de acidifi-
cacién urinaria y talla baja.

=

Una hipercalciuria aislada en
ausencia de hipercalcemia y
descartadas formas secundarias.

¢. Un cuadro clinico en el que son
excepcionales los antecedentes
familiares de litiasis o nefrocal-
cinosis.

d. Un cuadro clinico que se debe a
defectos genéticos tnicos y bien
conocidos.

e. Un cuadro clinico excepcional-
mente poco comin de molestias
urinarias con hipercalcemia.

La nefrocalcinosis en el nifio:

a. Es mds frecuente que la litiasis
renal.

b. Solo se observa en nifios mayo-
res.

28.

29.

c. No es raro que se presente en
nifios prematuros.

d. Solo puede confirmarse en una
biopsia renal.

e. Nunca progresa hacia una insu-
ficiencia renal.

La nefrocalcinosis macroscépica:

a. Se manifiesta con dolores lum-
bares.

b. Generalmente, se descubre en
una ecografia.

c. No se observa en una radiografia
simple.

d. Se debe confirmar siempre con
una tomografia computarizada.

@

Requiere confirmacién mediante
resonancia magnética.

El diagnéstico de hipercalciuria se
establece a partir de cualquiera de
las siguientes aproximaciones EX-

CEPTO:

a. La determinacién en una doble
muestra de orina, que incluya
la primera orina de la mafiana
y una muestra de orina post-
prandial.

b. A partir de una muestra recogida
tras 2-4 horas de una ingesta
lactea.

c. Cuando en una muestra aislada
la relacién Ca/Cr (mg/mg) es
menor de 0,2.

d. En dos determinaciones positi-
vas separadas, al menos, un mes.

e. Una excrecién mantenida de cal-
cio urinario superior a 4 mg/kg/

dia.

Caso clinico

30.

31

32.

Analizando el caso clinico, de las
hipercalciurias responsables de ne-
frocalcinosis:

a. Lahipercalciuria “idiopética” es
la causa mis frecuente.

b. Elsindrome de Bartter es una
causa excepcional.

c. La hipercalcemia infantil “idio-
pética” rara vez se complica por
nefrocalcinosis.

d. La existencia de hipomagne-
semia orienta inmediatamente
hacia el diagnéstico.

e. En todas, es ficilmente evitable
la progresion de la enfermedad.

En el tratamiento de las hipercal-
ciurias sintomadticas con riesgo de
complicaciones, el tratamiento se
basa en todas las siguientes medi-

das EXCEPTO:

a. Medidas dietéticas.
b. Citrato potisico.

c. Tiazidas.

d. Quelantes de calcio.

e. Abundante ingesta hidrica.

Entre las caracteristicas diferenciales

del caso clinico que se presenta con

otro cuadros que cursan con hiper-

calciuria y defectos en la reabsorcién

renal de magnesio, como es el sin-

drome de Bartter, se encuentran:

a. Elgrado de hipomagnesemia.

b. El tipo de nefrocalcinosis.

c. Las alteraciones en gasometria
e iones.

d. Los niveles de PTH.

e. Larespuesta de la nefrocalcino-
sis al tratamiento.

PEDIATRIA INTEGRAL


http://www.sepeap.org

Enfermedades quisticas renales

M. Serrano Valls, C. de Lucas Collantes, C. Aparicio Lépez

Servicio de Nefrologia Pediatrica, Hospital Infantil Universitario Niiio Jests, Madrid

Resumen

Los quistes renales son un hallazgo radiolégico
frecuente, tanto en nifios como en adultos. Pueden
ser adquiridos o formar parte de una enfermedad
hereditaria, aparecer de forma aislada, multiple o en
el contexto de sindromes complejos o malformaciones
congénitas renales. En los ultimos afios, se ha
establecido una relacion entre la alteracién funcional
de los cilios primarios y la formacién de quistes
renales, lo que nos ha permitido conocer mejor la
patogenia de estas enfermedades. En este articulo,
revisaremos las patologias renales quisticas mas
relevantes para favorecer su comprensién por parte
del pediatra de Atencién Primaria y facilitar tanto su

Abstract

follow-up.

deteccion precoz como su seguimiento posterior.

Renal cysts are a common radiological finding

in both adults and children. Cyst can be simple
or multiple. They may be acquired, part of
complex hereditary syndromes or renal congenital
malformations. In the last years an association of
the dysfunction of primary cilia and the formation
of renal cyst has been described, which enables
us to better understand the pathogenesis of

this disease. In this article we review the most
relevant renal cystic diseases so the primary care
pediatrician can be more familiar with them and
thereby do an earlier diagnosis as well as a better

Palabras clave: Quistes renales; Rifion poliquistico; Displasia renal multiquistica; Ciliopatias.

Key words: Renal cysts; Polycystic kidney; Multicystic dysplastic kidney; Ciliopathies.

Pediatr Integral 2017; XXI (8): 541-548

Introduccion

e denomina quiste renal a la forma-

cién consistente en una dilatacion

tubular de tamafio 4 veces superior
al normal®. Las enfermedades quisticas
renales comprenden un grupo de patolo-
gias muy heterogéneo, que engloba tanto
enfermedades de origen genético como
adquirido, con una edad de presentacién
muy variable, que abarca desde la etapa
prenatal hasta la edad adulta. Suponen
la causa hereditaria mds frecuente de
enfermedad renal terminal (ERT) en la
poblacién pedidtrica. Existen numerosas
clasificaciones de estas enfermedades,
segun diversos criterios, como su origen
o el nimero de quistes. En la tabla I,
se incluye la clasificacién propuesta por
Loftus en el afio 20132, Revisaremos
en este articulo, las patologias quisticas
renales mds relevantes atendiendo a su
origen genético o adquirido.

Patogenia

La alteracion de la estructura y la fun-
cion de los cilios primarios parece un factor
comun en la patogenia de las enfermeda-
des quisticas renales.

Los cilios primarios son organe-
las microtubulares localizadas en la
superficie de la mayoria de las células
del organismo, que cumplen funciones
de recepcién de estimulos y de senali-
zacién celular. Las proteinas asociadas
a fenotipos renales quisticos se encuen-
tran localizadas, en su mayoria, en los
cilios primarios o los centrosomas aso-
ciados a estos. Aunque la patogenia no
estd clara, se piensa que la funcién de
los cilios primarios es fundamental para
el mantenimiento del didmetro tubular
durante su elongacién en el desarrollo
fetal y, posteriormente, en la reparacién
del dafio tubular siendo, la alteracién

de dicha funcién, clave en el desarro-
llo de quistes renales. La presencia de
cilios en otros tejidos del organismo
también podria explicar alguna de las
manifestaciones extrarrenales asociadas
a las enfermedades quisticas renales.
Por este motivo, la mayoria de dichas
enfermedades se engloban en el grupo
denominado ciliopatias(1,2).

Enfermedades quisticas
renales hereditarias (Tabla II)

Poliquistosis renal autosémica
recesiva (PQRAR)

Se caracteriza por insuficiencia renal y
afectacion hepatica con hipertension portal
secundaria, con debut en la primera infan-
cia y evolucion hacia el trasplante renal o
hepatorrenal.

La poliquistosis renal autosémica
recesiva (PQRAR) es una enfermedad
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Tabla I. Enfermedades quisticas renales

Hereditarias

- Poliquistosis renal autosémica recesiva

- Poliquistosis renal autosémica dominante

- Nefronoptisis

- Nefropatia tubulointersticial autosémica

dominante (NTAD)
- Enfermedad de von Hippel-Lindau
- Complejo esclerosis tuberosa
- Quistes renales en sindromes
malformativos

No hereditarias

Enfermedades del desarrollo
- Rifdn en esponja medular
- Displasia renal multiquistica

Enfermedades adquiridas

- Enfermedad quistica renal
adquirida

- Quistes renales simples

- Quistes renales multiloculares

- Quistes renales hipopotasémicos

Rifién glomeruloquistico (RGQ)

- Tipo I. RGQ asociado a poliquistosis renal
- Tipo Il. RGQ hereditario (enfermedad glomeruloquistica renal)

- Tipo Ill. RGQ sindrémico
- Tipo IV. RGQ obstructivo
- Tipo V. RGQ esporéadico

RGQ: rindn glomeruloquistico.

Adaptada de: Loftus H, Ong AC. Cystic kidney diseases: many ways to form a cyst.

Pediatr Nephrol. 2013; 28: 33-49.

quistica renal causada por mutaciones
en el gen PKHD] (cromosoma 6p21.1-
p12), que codifica la proteina fibrocis-
tina. Esta proteina, cuya funcién exacta
es desconocida, se localiza en los cilios
primarios y en los cuerpos basales de las
células de los tabulos colectores renales,
asi como en otros érganos, como higado
y pancreas.

El defecto de la fibrocistina da lugar
principalmente al desarrollo de quistes
renales, localizados en los ttibulos colec-
tores, y de fibrosis hepitica o dilatacién

intrahepitica de los conductos biliares
(enfermedad de Caroli).

Tiene una incidencia de 1:20.000
recién nacidos vivos, sin diferencias
entre sexos).

La PQRAR presenta una gran
variabilidad clinica. En la mayoria de
los casos, se observan manifestaciones
intrattero o al nacimiento, cursando las
formas neonatales mds severas con: oli-
goamnios, hipoplasia pulmonar secun-
daria y facies tipica, lo que se conoce
como secuencia de Potter.

Por lo general, los pacientes afectos
de PQRAR presentan un defecto de
concentracién urinaria, que se mani-
fiesta ya desde la etapa neonatal en
forma de poliuria y polidipsia secun-
daria a esta. La hipertension arterial
(HTA) es otro hallazgo precoz y puede
ser severa y de dificil control, asociando
en los casos mds graves, hipertrofia del
ventriculo izquierdo e incluso insufi-
ciencia cardiaca congestiva. Pueden
asociar, ademds, infecciones urinarias
de repeticién.

La afectacion hepdtica se caracte-
riza por fibrosis del espacio periportal y
enfermedad de Caroli (dilatacién intra-
hepitica de los conductos biliares), que
conlleva con frecuencia la aparicién de
hipertension portal (HTP). Clinica-
mente, se presentan con: hepatoesple-
nomegalia, hiperesplenismo con panci-
topenia y varices esofdgicas con riesgo de
sangrado. El dafio hepatocelular es infre-
cuente y la funcién hepitica no suele
verse afectada. Sin embargo, si que se
puede ver deteriorada de forma secunda-
ria a colangitis bacterianas de repeticién,
que suponen una de las complicaciones
hepiticas mis frecuentes y graves(-4).

Los pacientes que debutan en la
adolescencia, o en edades mds tardias,
presentan una afectacién clinica de pre-
dominio hepiético que, en ocasiones,
puede ser la inica manifestacion.

La PQRAR conlleva una elevada
morbimortalidad con evolucién hacia
enfermedad renal terminal (ERT), que

Tabla Il. Enfermedades quisticas renales hereditarias

Enfermedad Genes Trasmision Proteinas Organos afectados
Poliquistosis PKD1 PKD2  Dominante Policistina 1 - Quistes renales: cualquier parte de la nefrona
renal autosémica Policistina 2 - Quistes en diferentes érganos: higado,
dominante pancreas, bazo, vesiculas seminales, ovarios,
(PQRAD) diverticulosis intestinal
- Manifestaciones cardiovasculares
Poliquistosis PKHD1 Recesiva Fibrocistina - Quistes renales: tubulos colectores
renal autosémica - Hepatica: fibrosis o dilatacion intrahepatica
recesiva (PQRAR) de los conductos biliares
Nefronoptisis NPHP1 Recesiva Nefrocistina -1 - Quistes renales: union corticomedular
NPHP2- Recesiva - Extrarrenales: neurolégicas, oftalmolégicas,
NPHP19 hepaticas, esqueléticas, cardiacas (Tabla 1)
Nefropatia UMOD Uromodulina
tubulointersticial REN Dominante Renina
autosémica MUC1I Mucina 1
dominante (NTAD)  HNFIB Factor nuclear

hepatico 1b/TFC2
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se alcanza entre los 5 y los 15 aflos de
edad®. Se estima que entre un 23-30%
de los neonatos afectos fallece en el pri-
mer afio de vida, como consecuencia de
la insuficiencia respiratoria secundaria
a hipoplasia pulmonar(@3). Para aque-
llos que sobreviven al primer afio, la
supervivencia se estima en un 82%(23).
En estos pacientes, se ha descrito una
mejoria transitoria del filtrado glomeru-
lar en los primeros 2 afios de vida, antes

de iniciar un descenso progresivo hasta
alcanzar la ERT®.

Diagnostico

Se basa en los hallazgos clinicos y
en las pruebas de imagen. En la eco-
grafia al nacimiento, se observan unos
rifiones aumentados de tamafio e hipe-
recogénicos, con pérdida de la diferen-
ciacién corticomedular y, en ocasiones,
con pequefios quistes (< 15-20 mm). La
ecografia prenatal puede orientar ya el
diagnédstico en algunos casos, mos-
trando aumento del tamafio y ecogeni-
cidad renal y oligoamnios. Los macro-
quistes caracteristicos de la poliquistosis
renal autosémica dominante (PQRAD)
pueden aparecer con la evolucién de la
enfermedad en nifios mayores y adoles-
centes(#). La ausencia de quistes en el
estudio ecogréfico de los padres, puede
ser de utilidad en el diagndstico dife-
rencial con la PQRAD.

El higado puede ser ecografica-
mente normal en nifios pequefios o
mostrar hepatomegalia con incremento
de la ecogenicidad del parénquima, sig-
nos de HTP, esplenomegalia y, ocasio-
nalmente, quistes hepdticos y de colé-
doco(l-4),

El estudio anatomo-patolégico
solo se realiza en casos excepcionales.
El diagnéstico genético es laborioso, ya
que el gen PKHDI es largo y complejo,
con posibilidad de un gran nimero de
mutaciones y polimorfismos@:4).

Tratamiento

No existe actualmente ningin tra-
tamiento especifico para la PQRAR,
siendo su tratamiento sintomdtico y
de soporte. El periodo neonatal es el
mds critico y requiere, por lo general,
el ingreso en unidades de cuidados
intensivos por insuficiencia respirato-
ria secundaria a hipoplasia pulmonar,
precisando, en ocasiones, soporte con
ventilacién mecdnica. La nefrectomia

uni o bilateral para intentar mejorar la
dindmica respiratoria no se recomienda
de forma rutinaria, aunque puede con-
siderarse en casos concretos®).

El tratamiento conservador de la
enfermedad renal incluye el manejo de
la HTA, siendo de eleccién los inhi-
bidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECAs) o los antagonis-
tas de los receptores de angiotensina
(ARA II)©), y el soporte nutricional
desde la etapa neonatal que, en ocasio-
nes, requiere el empleo de gastrostomia
o sonda nasogdstrica. A medio plazo,
una vez superados los dos primeros afios
de vida, puede ser preciso el tratamiento
precoz con hormona de crecimiento().
Asimismo, se deben tratar de forma pre-
coz, las complicaciones asociadas (infec-
ciones urinarias, colangitis bacteriana,
sangrado de varices esofigicas). La uti-
lidad de la profilaxis antibiética para
prevenir las colangitis de repeticién es
controvertida y no se recomienda salvo
en periodos cortos de 6-12 semanas, tras
un episodio de colangitis o inmediata-
mente después del trasplante®).

A largo plazo, la mayoria de los
pacientes serdn subsidiarios de tras-
plante renal aislado o trasplante hepa-
torrenal. El prondstico del trasplante es
bueno, ya que la enfermedad no recidiva
en el injerto.

En el momento actual, se estin
estudiando nuevas dianas terapéuticas
especificas (antagonistas del receptor
de vasopresina 2, inhibidores de tiro-
sin-quinasa especificos para factor de
crecimiento epidérmico...), aunque no
existe evidencia suficiente que las res-
palde como un tratamiento consolidado.

Poliquistosis renal autosémica
dominante (PQRAD)

La aparicion de macroquistes renales,
que sustituyen al parénquima renal sano,
deriva en insuficiencia renal terminal. Aun-
que suele debutar en la tercera o cuarta
década de la vida, también existen formas
infantiles.

La poliquistosis renal autosémica
dominante (PQRAD) es un trastorno
multisistémico caracterizado por la apa-
ricién de quistes en diferentes érganos.
Se considera la enfermedad renal here-
ditaria mds frecuente, con una inci-
dencia de 1 de cada 400-1.000 recién
nacidos vivos3,6),

ENFERMEDADES QUISTICAS RENALES

Es el resultado de mutaciones en
dos genes diferentes, PKDI (cromo-
soma 16p13.3) y PKD2 (cromosoma
4q21-q23), que codifican dos proteinas
localizadas en los cilios primarios y en
otros compartimentos celulares, como
el reticulo endopldsmico, denominadas
policistina 1y policistina 2 (o TRPP2),
respectivamente(67). La alteracién de
cualquiera de estas dos proteinas da lugar
a fenotipos similares caracterizados por
la formacién de quistes renales que, al
aumentar en tamafio y niimero, susti-
tuyen progresivamente el parénquima
renal sano, desarrollando en su evolucién,
inflamacién y fibrosis intersticial. Estos
quistes, a diferencia de lo que ocurre en
la PQRAR, pueden afectar a cualquier
parte de la nefrona y no solo a los tibulos
colectores. Con frecuencia, también se
desarrollan quistes en otros érganos.

Las mutaciones en el gen PKD1
suponen un 80-85% de los casos de
PQRAD vy dan lugar a fenotipos mds
graves que aquellos ocasionados por
mutaciones en PKD2, que suponen el
15-20% restante(13.6),

La mayoria de los pacientes debu-
tan clinicamente en la tercera o cuarta
década de la vida; sin embargo, puede
detectarse también en la poblacién
pedidtrica, bien por el hallazgo de
quistes renales en nifios asintomdticos
con antecedentes familiares, o bien por
la existencia de formas graves de debut
precoz en la infancia denominadas VEO
(Very Early Onset), que suponen hasta
un 2-5% de los casos®. Se han descrito
incluso formas de presentacién neonatal
muy similares a la PQRAR, con una
elevada morbimortalidad e insuficiencia
renal en los primeros afios de vida(®).
Estas formas de debut precoz tienen,
ademds, un elevado riesgo de recurren-
cia dentro de la misma familia®-).

Las manifestaciones renales, tanto
en poblacién pedidtrica como en adul-
tos, pueden incluir: HTA, hematuria,
hipostenuria, litiasis renal, infecciones
urinarias, dolor abdominal en relacién
con infeccién o hemorragia de los quis-
tes, y finalmente, progresion a ERT.

La HTA es uno de los hallazgos més
frecuentes, apareciendo de manera pre-
coz, incluso antes de que se produzca
una reduccién significativa del filtrado
glomerular, y supone el principal factor
de progresion hacia la insuficiencia renal,
ademds de estar asociada a un mayor
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riesgo de complicaciones cardiovascu-
lares(36). La hipertrofia de ventriculo
izquierdo aparece en un 44% de estos
pacientes y se asocia a mortalidad de
causa cardiovascular®). La progresién a
ERT se suele producir en la edad adulta
avanzada, siendo mds precoz en las for-
mas secundarias a mutaciones en el gen
PKD1, que suelen alcanzar la ERT una
media de 20 afios antes que aquellas pro-
ducidas por mutaciones en el gen PKD2
(54 vs 74 anos de media)(1,3:6),

Las manifestaciones extrarrenales
son menos frecuentes en la poblacién
pedidtrica y engloban la aparicién de
quistes en diferentes 6rganos (higado,
pancreas, bazo, vesiculas seminales,
ovarios, diverticulosis intestinal) y
manifestaciones cardiovasculares como:
la aparicién de aneurismas cerebrales,
dilatacion de la raiz adrtica o prolapso
de la vilvula mitral. Los quistes hepd-
ticos son la manifestacién extrarrenal
mds frecuente. Suelen ser benignos y,
por lo general, no afectan a la funcién

hepitica. Aunque la PQRAD afecta por
igual a ambos sexos, la afectacion hepd-
tica es mds frecuente, severa y precoz en
las mujeres, mientras que la afectacién
renal suele ser mds grave en varones(:0).
Los aneurismas cerebrales aparecen en
aproximadamente el 8% de los indivi-
duos afectos y tienden a la agrupacién
familiar. La ruptura de dichos aneuris-
mas, aunque rara, también se ha descrito
en la poblacién pedidtrica®.

Existe, ademds, una forma grave
de enfermedad poliquistica asociada a
esclerosis tuberosa, con debut en la pri-
mera infancia. Se denomina sindrome
de genes contiguos TSC2/PKD1, ya
que ocurre como consecuencia de dele-
ciones que afectan tanto a PKDJI como
al gen TSC2 (tuberina), que se encuen-
tran adyacentes en el genoma. Debe
sospecharse en pacientes diagnosticados
de PQRAD con debut precoz, sin ante-
cedentes familiares de la enfermedad,
especialmente aquellos con una clinica
compatible con esclerosis tuberosa. En

Tabla Ill. Caracteristicas diferenciales entre la poliquistosis renal autosémica
dominante (PQRAD) y recesiva (PQRAR)
Caracteristicas PQRAD PQRAR
Herencia - Autosémica dominante - Autosémica recesiva
Historia familiar - Positiva (+90%) - Negativa
Gen - PKDI (Cromosoma 16) 85% - PKHD1 (Cromosoma 6)
- PKDZ2 (Cromosoma 4) 15%
Proteina - Policistina 1y 2 - Fibrocistina
Edad de - 54 afos (PKD1) - Infancia / juventud
comienzo - 74 afos (PKD2)
de ERT
Localizacién de - Todos los segmentos de la - Tuabulos colectores
los quistes nefrona
Desarrollo de los - Quistes macroscépicos - Quistes microscépicos
quistes bilaterales fusiformes
Manifestaciones - Quistes en otros drganos - HTA precoz
extrarrenales - Aneurismas cerebrales - Enfermedad de Caroli
- Anomalias valvulares - Fibrosis hepéatica
- HTA - Hipertensién portal
- Alteracion de la motilidad - Colangitis bacteriana
espermatica
- Hernia inguinal
- Diverticulos de colon...
Distribucién - Generalizada - Rifién, pancreas e higado
tisular

HTA: hipertension arterial. PQRAD: poliquistosis renal autosémica dominante. PQRAR:
poliquistosis renal autosomica recesiva. ERT: enfermedad renal terminal.

Adaptada de: Iceta Lizarraga A, Barajas de Frutos D. Enfermedades quisticas renales.
Protoc diagn ter pediatr. 2014; 1: 191-206.
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estos casos, se recomienda la realizacion
de una RM craneal y estudio cardiols-
gico que nos permita descartar escle-
rosis tuberosa, pudiéndose confirmar
posteriormente el diagndstico mediante
estudio genético®:6:9),

Diagnostico
Se basa principalmente en los

hallazgos ecograficos. Los rifiones pue-

den aparecer aumentados de tamafio,
con presencia de quistes, distribuidos
entre corteza y médula, y escasa dife-
renciacioén corticomedular. La presencia
de enfermedad en el estudio ecogré-
fico de los padres apoya el diagndstico,
especialmente en aquellos casos de
debut precoz en los que se plantea el
diagnéstico diferencial con PQRAR

y otros sindromes malformativos. Sin

embargo, la ausencia de alteraciones en

dicho estudio no excluye el diagnés-
tico de PQRAD, ya que el 8-10% de
los casos son mutaciones de novo(13.7).

El diagnéstico genético no se realiza
de forma sistemitica, debido al elevado
polimorfismo de PKD1I, que dificulta
su realizacién e interpretacién, y a su
elevado coste econémico®7). Se reserva
para:

* Laidentificacién de donante renal
vivo emparentado, menor de 40
afios, en familias afectas (la ausen-
cia de alteraciones ecogréficas en
mayores de 40 afios podria excluir
la presencia de enfermedad!!-3]).

* Solapamiento fenotipico con otras
enfermedades e historia familiar
negativa para PQRAD.

* Consejo genético en familias con
historia de PQRAD de debut pre-
coz (riesgo del 45% de recidiva en
préximos embarazos!2:6.7)).

*  En familias con antecedentes de
ruptura de aneurismas cerebrales.

El cribado mediante estudio gené-
tico o ecogréfico en nifios asintomati-
cos con riesgo de desarrollar PQRAD
no se recomienda, dada la ausencia de
tratamientos especificos. Sin embargo,
algunos autores recomiendan la monito-
rizacién de las cifras de tension arterial
en estos pacientes y la instauracién pre-
coz de tratamiento antihipertensivo, ya
que la HTA supone el principal factor
de progresién a insuficiencia renal(@7).
Se recomienda asimismo el cribado de
aneurismas cerebrales mediante reso-



nancia magnética (RM) en pacientes de
riesgo a partir de los 20 afios de edad,
especialmente si existe historia fami-
liar de ruptura de los mismos®). En la
tabla I1I, se describen las principales

diferencias entre PQRAD y PQRAR.

Tratamiento

El Tolvaptin, antagonista del recep-
tor V, de la vasopresina, es el tnico fir-
maco aprobado por la Agencia Europea
del Medicamento para el tratamiento de
la PQRAD en adultos, con ERC (enfer-
medad renal crénica) en estadios 1-3 y
progresion rdpida de la enfermedad.
Este firmaco ha demostrado una dis-
minucién del volumen renal total, con
enlentecimiento de la tasa de declive del
filtrado glomerular estimado en estos
pacientes®10), Por el momento, el Tol-
vaptdn no estd aprobado para su uso en
la poblacién pedidtrica. Actualmente,
existe un ensayo clinico multicéntrico
fase Il en curso que pretende evaluar su
seguridad y eficacia en nifios y adoles-
centes con diagnéstico de PQRAD().

Por tanto, el tratamiento en dicha
poblacién continda siendo un trata-
miento de soporte, orientado al con-
trol precoz de la HTA, asi como de las
posibles complicaciones (ITU, litiasis,
infeccién o ruptura de los quistes), y al
tratamiento de la ERC.

La nefrectomia unilateral de uno de
los rifiones nativos debe considerarse
previa al trasplante en el caso de que el
tamafio de dicho rifién impida la coloca-
ci6n adecuada del injerto, o en aquellos
pacientes con hemorragias o infecciones
intraquisticas de repeticién(1,6).

Nefronoptisis

Nefropatia tubulointersticial que
debuta con frecuencia en forma de insufi-
ciencia renal avanzada en la adolescencia.

La nefronoptisis es una nefropatia
tubulointersticial de herencia autosé-
mica recesiva, que supone la causa here-
ditaria ms frecuente de ERT en nifios y
adolescentes(:12.13) con una incidencia
de 1:50.000-1.000.000 de recién naci-
dos vivos(212,13),

En la actualidad, se han descrito
hasta 19 genes relacionados con esta
patologia (NPH1-19), siendo la muta-
cién en NPHPI la mis frecuente (20-
25%). Sin embargo, en el 60-70% de
los casos no se puede identificar el gen
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Tabla IV. Sindromes clinicos asociados a nefronoptisis

Caracteristicas clinicas

Sindrome de Senior Loken - Retinitis pigmentaria
Sindrome de Cogan - Apraxia oculomotora
Sindrome de Joubert - Aplasia del vermis cerebeloso
- Ataxia
- Hipotonia

- Apraxia oculomotora
- Retraso mental
- Degeneracién retiniana

Sindrome de Gruber-Meckel - Encefalocele occipital y otras malformaciones

del SNC

- Microftalmia

- Polidactilia

- Situs inversus

- Hipoplasia pulmonar

- Proliferacién de conductos biliares

- Fallecimiento en las primeras semanas de vida

Sindrome de Mainzer-Saldino - Epifisis falangicas en cono

Sindrome de Jeune - Displasia toracica asfixiante
- Extremidades cortas

Sindrome de Ellis van - Estatura baja con extremidades cortas
Creveld - Polidactilia
Fibrosis hepatica periportal - Hepatomegalia

- Proliferacién ductal

causante de la enfermedad3). Las pro-
teinas codificadas por dichos genes se
localizan principalmente en los cilios
primarios y el centrosoma12:13),

Se diferencian 3 formas clinicas de
nefronoptisis, en funcién de la edad de
presentacién. La forma cldsica o juve-
nil es la mds frecuente. Los primeros
sintomas se suelen desarrollar a partir
de los 4-6 afios de edad, mientras que
la ERT aparece a una edad media de
13 afios. En la forma del adolescente,
la ERT se alcanza a una edad media
de 19 afios; y en la forma infantil, que
es la mds severa, la progresién a ERT
ocurre antes de los 4 afios de edad, con
manifestaciones incluso intrattero.

Todos los subtipos cursan con una
clinica similar, donde destaca la dismi-
nucién de la capacidad de concentracién
urinaria con pérdida de sodio en orina,
que se traduce en poliuria y polidipsia,
enuresis secundaria y riesgo de deshi-
dratacién. Suelen presentar, ademds:
retraso del crecimiento, anemia nor-
mocitica normocrémica y las manifes-
taciones tipicas de la enfermedad renal

crénica (ERC). La tensién arterial suele
mantenerse en rangos normales, debido
ala pérdida urinaria de sodio, hasta que
se alcanza un estado de insuficiencia
renal, a excepcién de las formas infan-
tiles, que suelen cursar con hipertensién
arterial de dificil control(1,2:12),

Hasta en un 10-20% de los casos, se
asocian manifestaciones extrarrenales
(neurolégicas, oftalmoldgicas, hepd-
ticas, esqueléticas, cardiacas), dando
lugar a diferentes sindromes clinicos

(Tabla IV).

Diagnéstico

Suele ser tardio, ya que los sintomas
son poco llamativos hasta estadios muy
avanzados de insuficiencia renal. En el
estudio ecogrifico, se observan: unos
rifiones de tamafio normal o reducido,
hiperecogénicos, con pobre diferencia-
cién cértico-medular y microquistes en
la unién cértico-medular.

La biopsia renal serd necesaria en
aquellos casos en los que no se pueda
identificar una causa genética®:2.12,14),
El aspecto histoldgico se distingue por
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un caracteristico engrosamiento irregu-
lar de la membrana basal glomerular y
fibrosis intersticial con atrofia tubular.
Puede observarse también la presencia
esporddica de quistes en la unién cér-
tico-medular.

La forma infantil presenta un
aspecto diferente, con rifiones aumenta-
dos de tamafio y microquistes corticales,
y ausencia tipica de las alteraciones en
la membrana basal tubular.

Tratamiento

Consiste en el manejo conservador
de la ERC, con énfasis especial en el
aporte de liquidos. El trasplante renal
suele tener un buen pronéstico, ya que
la nefronoptisis no recidiva en el injerto.

Nefropatia tubulointersticial
autosomica dominante (NTAD)

Entidad de herencia autosémica domi-
nante, poco frecuente, que suele debutar
en la edad adulta. Debe sospecharse en
pacientes jovenes con hiperuricemia y/o
gota, que progresan a insuficiencia renal.

El término nefropatia tubulointers-
ticial autosémica dominante (NTAD)
ha sido establecido recientemente en las
ultimas guias KDIGO, sustituyendo a lo
que previamente se conocia como enfer-
medad quistica medular(%). Engloba
un grupo heterogéneo de nefropatias
tubulointersticiales hereditarias poco
frecuentes, que tienen en comun la fibro-
sis tubulointersticial y la progresion lenta
a ERT. Suelen debutar en la edad adulta,
aunque pueden presentarse en la pobla-
cién pedidtrica. La presencia de quistes
es inconstante y no constituye un criterio
necesario para el diagndstico.

La NTAD se clasifica en 5 subtipos
en funcion de la alteracién genética sub-
yacente(15);

1. Mutaciones en gen UMOD (uro-
modulina o proteina de Tamm-
Horsfall): son las mds frecuentes.
Producen formas de nefropatia
tubulointersticial asociadas a hiper-
uricemia hipouricosurica y gota en el
adolescente, con evolucién a insufi-
ciencia renal terminal entre los 25 y
70 afios.

2. Mutaciones en el gen REN
(remina): son muy raras. Presen-
tan un fenotipo con hiperuricemia,
insuficiencia renal, tensién arterial
normal o baja e hiperpotasemia leve.
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3. Mutaciones en el gen MUCI
(mucina 1): descritas en muy pocas
familias, cursan con progresién a
insuficiencia renal, sin hiperurice-
mia ni gota.

4. Mutaciones en el gen HNF1[ (fac-
tor nuclear hepdtico 16/ TFC2):
solo se incluyen como NTAD las
formas clinicas en las que la fibrosis
tubulointersticial es la manifestacion
principal. Puede asociarse a: diabe-
tes MODY tipo 5, a la presencia de
malformaciones renales y genitouri-
narias (rifién Gnico o rifién en herra-
dura), hiperuricemia, hipomagnese-
mia, atrofia pancredtica y alteracio-
nes de la funcién hepatica®15).

5. Mutacién no especificada.

Enfermedades quisticas
renales no hereditarias

Displasia renal multiquistica

La displasia renal multiquistica es la
forma mas grave de displasia renal. Cons-
tituye una de las malformaciones quisticas
mas frecuentes en la infancia y la segunda
causa de masa abdominal en el periodo
perinatal tras la hidronefrosis(1).

Se caracteriza por la presencia de
multiples quistes, no comunicantes entre
siy rodeados de tejido conectivo fibroso,
que sustituyen al parénquima renal. El
uréter, con frecuencia es atrésico o estd
ausente. Puede afectar a ambos rifiones,
en cuyo caso seria incompatible con la
vida o daria lugar a ERT en la etapa
neonatal, pero lo mds habitual es la
forma unilateral, con ligero predominio
en el rifién izquierdo(16).

Su incidencia es de 1 de cada 3.640-
4.300 recién nacidos vivos(:16,17), con
predominio en el sexo masculino. Con
frecuencia, se asocia a alteraciones geni-
tourinarias en el rifién contralateral. Lo
mds frecuente es el reflujo vesicoureteral
(5-43%), siendo este habitualmente de
bajo grado (grados Iy II). Puede aso-
ciarse también a: uropatia obstructiva
(estenosis de la unién pieloureteral
[7-15%)], estenosis ureterovesical [6%)])
y anomalias genitales ipsilaterales (15%).
Se ha descrito también la presencia con-
comitante de alteraciones extrarrenales
(cardiacas, gastrointestinales, neurol6-
gicas y musculoesqueléticas)(16).

Su diagnéstico es ecografico. En
la mayoria de los casos, se detecta en

las ecografias prenatales, como un con-
junto de quistes de diferentes tamafios,
no comunicantes entre si, rodeados por
escaso estroma hiperecogénico. El prin-
cipal diagndstico diferencial debe esta-
blecerse con las displasias secundarias a
obstruccién de la via urinariad?).

El rifién contralateral, si es normal,
presentard una hipertrofia compensa-
dora incluso al nacimiento. Si esta
hipertrofia compensadora no se pro-
duce, debe sospecharse la existencia de
alguna anomalia asociada en este rifidn.

Tradicionalmente, se recomendaba
la nefrectomia del rifién multiquistico
unilateral, con el objetivo de prevenir
posibles complicaciones, como la HTA
o la degeneracién maligna a tumor
de Wilms. Sin embargo, la tendencia
natural del rifién multiquistico es a la
involucién, y estudios mds recientes y
con mayor tamafio muestral han demos-
trado que la incidencia de estas com-
plicaciones es muy baja, pricticamente
similar a la de la poblacién general; por
lo que, actualmente, no se recomienda
la nefrectomia(16:17),

Por otro lado, al tratarse de pacientes
con un rifién dnico funcionante, existe
el riesgo de sobrecarga funcional, que dé
lugar a un estado permanente de hiper-
filtracién, con proteinuria y deterioro de
la funcién renal a largo plazo. Por ello,
se recomienda un seguimiento prolon-
gado, que incluya: controles ecograficos
periédicos para confirmar el adecuado
crecimiento del rifién contralateral, asi
como la ausencia de alteraciones en el
mismo, sugestivas de reflujo vesicoure-
teral o de otras anomalias renales; ani-
lisis de orina para evaluar hematuria y
proteinuria; y control de la funcién renal
y de la presién arterial(1,16.17),

Quiste renal simple y quiste renal
complejo o multilocular

Los quistes renales simples suelen ser
benignos y asintomaticos. La clasificacion
de Bosniak nos permite diferenciarlos de
los quistes complejos o multiloculares, con
riesgo de malignidad.

Los quistes renales simples son poco
frecuentes en la edad pedidtrica, con
una prevalencia de 0,22-2%, aunque su
incidencia aumenta con la edad, siendo
comunes en la edad adulta(®), Sue-
len ser benignos y asintomidticos. Las
complicaciones mds frecuentes son: la



Tabla V. Clasificacion de Bosniak (basada en TC renal)

Clase Caracteristicas Recomendaciones
Clase | - Pared fina sin septos Manejo conservador
- Densidad similar al agua, sin Valorar ecografia de control
captacién de contraste
- No contiene calcificaciones ni
componentes sélidos
Clase Il - Pueden contener alglin septo fino
y pequefias calcificaciones en la
pared/septos
- Sin captacion de contraste
- Quistes hiperdensos < 3 cm
Clase IIF - Mayor nimero de septos finos - Comparar con estudios
- Minimo engrosamiento de pared/ previos
septos - Realizar otra técnica de
- Calcificaciones gruesas en pared/ imagen (RM)
septos - Requiere seguimiento
- Minimo realce de la pared/septos (follow up)
- Quistes hiperdensos > 3 cm
Clase 111 - Paredes o septos engrosados, con - Reseccién quirdrgica de
captacién de contraste eleccion
- Otra opcién: seguimiento
estrecho con TC o RM
Clase IV - Clase Il con componentes de tejido - Alto riesgo de malignidad

blando con captacién de contraste
adyacentes a la pared o a los septos -

(85-100%)
Reseccion quirlrgica

RM: resonancia magnética. TC: tomografia computerizada.
Adaptada de: Bennet WM, Kruskal JB, Richie JP. Simple and complex renal cyst in
adults. UpToDate. Last updated: Jul 21, 2016.

hemorragia, la infeccién o la presencia
de un quiste de gran tamafio que pueda
comprimir el parénquima renal.

El principal reto diagndstico es
diferenciar el quiste simple del quiste
renal complejo o multilocular, que
asocia riesgo de malignidad. La clasi-
ficacién de Bosniak, basada en las im4-
genes obtenidas mediante tomografia

computerizada (T'C), es el método de
referencia en adultos para el diagnds-
tico y manejo de los quistes renales
(Tabla V)19, Sin embargo, la degene-
racién maligna de los quistes renales es
una complicacién muy poco frecuente
en la poblacién pedidtrica(®). Se ha
propuesto una clasificacién de Bos-

niak modificada (Tabla VI), basada en
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hallazgos ecogréficos (técnica sencilla,
econdémica, no ionizante) para el manejo
diagnéstico inicial en nifios, evitando el
uso sistemdtico del TC(8), Sus autores,
recomiendan un manejo conservador del
quiste simple (grados I y II) en la pobla-
cién pedidtrica, con seguimiento eco-
grafico, reservindose la realizacién de
otras técnicas de imagen (TC, RM...)
y la cirugia para los quistes complejos
(grados IIT y IV) o los quistes simples
complicados(®:18),

Rifién glomeruloquistico

Se caracteriza por la dilatacién quistica
de los glomérulos renales, pudiendo estar
asociado a diferentes etiologias que los
clasifican en 5 subgrupos.

Los quistes glomerulares se defi-
nen como una dilatacién del espacio de
Bowman 2 o 3 veces superior al limite
normal. Hablaremos de rifién glome-
ruloquistico cuando, al menos, un 5%
de sus glomérulos sean quisticos(1:2:20),
Lennerz clasificé el rifién glomerulo-
qulst1co (RGQ) en 5 subtipos0);

Tipo I. RGQ asociado ﬂpalzgms—

tosis renal: mis frecuentemente aso-

ciado ala PQRAD de debut precoz
en la infancia.

*  TipoIl. RGQ hereditario (o enfer-
medad glomeruloquistica renal,
EGQR): sigue una herencia autosé-
mica dominante y engloba 3 formas:
una EGQR debida a mutaciones en
el gen UMOD, una EGQR familiar
hipoplésica secundaria a mutaciones
en HNF-1B y una tercera debida a
mutaciones en genes diferentes a los
mencionados previamente.

Tabla VI. Clasificacion Bosniak modificada (basada en ecografia renal)
Grado Forma Pared Septos Calcificaciones Contenido
Grosor Nodulos Flujo Numero Grosor Noédulos Flujo
doppler doppler
| Redondeada <1 mm No No 0 - No No No* Anecoico
Il Lobulada <1 mm No No Pocos <1 mm No No No Granular
I - >l mm  No Si Mdaltiples >1 mm  No Si Si -
\Y - - Si - - - Si - - Tejido blando

*No incluye calcificaciones mdviles intraquisticas.
Adaptada de: Karmazyn B, Tawadros A, Delaney LR, Marine MB, Cain MF, Rink RC, et al. Ultrasound classification of solitary renal cyst
in children. J Pediatr Urol. 2015; 11: 149.e1-6.
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*  Tipo IIl. RGQ sindrémico: RGQ_
asociado a un sindrome clinico
conocido, que no incluya displasia
renal, siendo el mds frecuente la
esclerosis tuberosa.

* Tipo IV. RGQ obstructivo: aso-
ciado a displasia renal o a obstruc-
ci6én del tracto urinario sin displasia
renal, sin evidencia de alteraciones
hereditarias.

* Tipo V. RGQ esporddico: recoge
aquellos casos que no se pueden
incluir en los grupos anteriores,
siendo la etiologfa isquémica (escle-
rosis sistémica, sindrome hemolitico
urémico) y la secundaria a firmacos
(litio), las mds frecuentes.

El tratamiento serd el sintomdtico
de la ERC y etiolégico en los casos
asociados a obstruccién o inducidos
por farmacos(®).
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de forma préctica y breve el manejo de las enfer-
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Caso clinico

Varén de 13 afios, sin antecedentes de interés, que acude a su consulta por astenia y sensacién nauseosa desde hace 3
semanas. Refiere menos apetito, con pérdida de 3 kg de peso y nicturia desde hace unos meses. En la exploracion fisica,
presenta palidez cutanea y un discreto genu valgo, sin hallazgos a otros niveles. Peso: 35 kg (p3), talla: 146 cm (p5).
Tension arterial: 125/79 mmHg. Decide extraerle una analitica de sangre: Hb: 9,2 g/dl, leucocitos: 6.300/mm3, plaquetas:
215.000/mm3, glucosa: 78 mg/dl, urea: 140 mg/dl, creatinina: 3,2 mg/dl, Na2+ 144 mEqg/L, K+ 5,2 mEg/L, CI- 103 mEq/L.
Gasometria: pH 7.3, pCO, 35 mmHg, HCO3~ 18 mmol/L.
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:g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Enfermedades quisticas
renales

33.

34.

35.

gCUAL es el genyla proteina afec-
tados enla PQRAR?

a. PKHDI - Fibrocistina.

b. PKD 1/PKD 2 - Policistina 1/
Policistina 2.

c. INNPHPI - Nefrocistina.
d. HNF-1B - TCF2.
e. No esuna enfermedad genética.

:QUE enfermedad quistica renal
asocia de forma caracteristica: fi-
brosis hepdtica, enfermedad de
Caroli e hipertensién portal?

a. Nefronoptisis.

b. Poliquistosis renal autosémica

recesiva (PQRAR).

c. Poliquistosis renal autosémica
dominante (PQRAD).

d. Todas ellas presentan afectacién
hepitica.

e. PQRARyPQRAD.

gQ_UE debemos vigilar en la displa-

sia multiquisica renal?
a. Tensién arterial.

b. Malformaciones genitourinarias
contralaterales.

c. Crecimiento compensador del
rifién contralateral.

d. Aparicién de proteinuria como
signo de sobrecarga (hiperfiltra-
cién).

e. Todas las anteriores.

36.

37.

¢Cudl es la EDAD mis frecuente
de presentacion de la PQRAD?

a. 20-30 afos, que son la 32 -42
década de la vida.

b. Intratutero.

c. Periodo de lactante (< 2 afios).
d. Tercera edad.

e. Infancia (2-12 afios).

¢Cudl es la asociacion ERRONEA?
a. PQRAD - Riesgo de aneuris-

mas cerebrales.

b. PQRAR - Riesgo de colangitis
bacteriana.

c. Rifnén glomeroloquistico
(RGQ) tipo IV - RGQ_espo-
radico.

d. Displasia renal multiquisica -
Reflujo vesicoureteral de bajo
grado contralateral.

e. Nefronoptisis - Epifisis falangi-

cas €n cono.

Caso clinico

38.

¢QUE esperaria encontrar en el

andlisis de orina?

a. Microhematuria, osmolaridad
750 mOsm/kg (N >800) y pro-
teinuria no nefrética.

b. Sedimento normal, osmolaridad
1.100 mOsm/kg y proteinuria en
rango nefrético.

c. Sedimento normal, osmolaridad
250 mOsm/kg (N >800), protei-
nuria no nefrética.

d. Piuria, hematuria microscépica
y cultivo positivo para E. coli.

39.

40.

e. Sedimento normal, hipercalciu-
ria y pH urinario 8.

Ante estos hallazgos, usted derivaal
paciente para ingreso hospitalario.
Enla ecografia abdominal presenta
rifiones con tamaiio en limite bajo
dela normalidad, hiperecogénicos,
con pequeiios quistes en la unién
cértico-subcortical. En el estudio
oftalmolégico presenta retinitis
pigmentaria, ;cudl es su SOSPE-
CHA diagnoéstica?

a. Displasia renal multiquistica.
b. Poliquistosis renal autosémica

dominante (PQRAD).

c. Poliquistosis renal autosémica
recesiva (PQRAR).

d. Rifén glomeruloquistico tipo
111

e. Nefronoptisis.

¢Cuil seria el TRATAMIENTO

mds adecuado para este paciente?

a. Tratamiento sintomdtico de
la enfermedad renal crénica
(ERCQ).

b. Tratamiento sintomdtico de la
ERC y plasmaféresis seriadas.

c. Inicio de tratamiento especifico.

d. Tratamiento sintomdtico de la
ERC, inicio de hemodiilisis e
inclusién en lista de espera de
trasplante renal.

e. Tratamiento sintomdtico de la
ERC e inicio de hemodiilisis. E1
trasplante renal tiene alto riesgo
de recidiva.
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Valoracion de la funcion renal

L. Espinosa Roman

Servicio de Nefrologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz, Madrid

Resumen

Las pruebas dirigidas a la valoracién de la funcién
renal son imprescindibles en la practica clinica,

ya que la enfermedad renal puede cursar de forma
silente y solamente ponerse de manifiesto mediante
exploraciones complementarias. Independientemente
de este hecho, estas pruebas nos van a servir para
hacer una orientacién diagnéstica de la enfermedad
renal, medir el grado de funcionalidad y establecer los
tratamientos adecuados.

Iniciamos el capitulo con la prueba mas simple y
accesible en la consulta de Atencién Primaria, como
es la tira reactiva de orina, que nos puede dar mucha
informacién inicial sobre las diferentes patologias
renales (hematuria, proteinuria, ITU, etc.), asi como
de su seguimiento.

Posteriormente, se analizan los diferentes métodos
que nos permiten calcular el filtrado glomerular
renal, que representa la funcionalidad de las
nefronas renales y, por Ultimo, analizamos la funcién
tubular renal para poder interpretar las alteraciones
hidroelectroliticas y del metabolismo acido base.

Abstract

The renal function evaluation is essential in the
clinical practice because the kidney damage
can be silent. These tests will help us to make

a diagnostic orientation of kidney disease, to
know the degree of renal failure and establish the
appropriate treatments.

The most simple and accessible test in the
primary care clinic is the urine dipstick that is
an extremely sensitive investigation and provides
great initial information on different renal
pathologies (hematuria, proteinuria, UTI, etc.)
and their follow-up.

Glomerular filtration rate (GFR) is the best
overall measure of kidney function. We analyze
the different methods to calculate GFR from

the concept of clearance as well as the use of
equations through creatinine or cystatin that do
not need the collection of minuted urine. Finally
we study the tubular function tests that allow us
to understand the hydroelectrolytic alterations
and the acid-base metabolism.

Palabras clave: Funcion renal; Filtrado glomerular renal; Funcién tubular; Tira reactiva de orina.

Key words: Renal function; Glomerular filtration rate; Tubular function; Urine dipstick.

Introduccién

os pacientes con enfermedad
L renal pueden tener muchas for-
mas diferentes de presentacién
clinica. Algunos tienen sintomas que se

relacionan directamente con los rifio-
nes (hematuria macroscépica), en otras

ocasiones, son sintomas extrarrenales
(hipertension arterial, edemas), pero en
algunas ocasiones, estdn asintomdticos
y solo vamos a detectar la enfermedad
renal mediante exploraciones comple-
mentarias (test de laboratorio o prue-
bas de imagen). Estos test para cribaje y
diagnéstico son de crucial importancia,

Pediatr Integral 2017; XXI (8): 549-555

ya que de forma directa o indirecta van

a medir la estructura y funcién renal®.

Estos test deben servir para:

* Detectar anomalias lo suficien-
temente pronto para alertar de la
necesidad de un tratamiento y pre-
venir la mortalidad y morbilidad
asociada a la enfermedad renal.

PEDIATRIA INTEGRAL
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REGRESO A LAS BASES

Analisis bioquimico - tiras reactivas urinarias

MUY IMPORTANTE - LAS INSTRUCCIONES

Cantidad de orina requerida
Tiempo de espera hasta la lectura

[ e om oof

Figura 1. Instrucciones para la correcta lectura

reactivas de orina.

* Ayudar a establecer un diagnéstico
especifico para instaurar el trata-
miento correcto y la posibilidad de
respuesta a dicho tratamiento.

* Aun en ausencia de tratamiento
especifico, ayudar a determinar un

prondstico.

* Determinar si un tratamiento es
efectivo.

* Predecir el curso clinico de una
enfermedad.

El rifién participa en el mante-
nimiento del equilibrio extracelular
mediante la excrecién de productos de
desecho y por el ajuste especifico de la
excrecion de agua y electrolitos. Ade-
mds, secreta hormonas que participan:
en la regulacion de la hemodindmica
sistémica y renal (renina, prostaglandi-
nas), en la produccién de células rojas
(eritropoyetina) y en la regulacién del
metabolismo fosfocdlcico (calcitriol). En
este capitulo estudiaremos las pruebas
basicas de funcién renal en Pediatria.

Analisis de orina

El analisis de orina es un arma diag-
noéstica informativa y no invasiva que es
ripidamente accesible al clinico. El and-
lisis de orina tiene tres componentes: el
examen macroscépico, la tira reactiva y
el examen microscépico. sCudndo hacer
un andlisis de orina completo?:

* Paciente con sospecha de enferme-
dad renal: anomalias macroscopicas
de la orina, hipertension arterial
(HTA), edemas, poliuria-polidipsia,

oliguria, enfermedades sistémicas

PEDIATRIA INTEGRAL

Leucocitos (LEU)

Tiempo de Lectura: 2 minutos, Sensibilidad: 10-25 glébulos/pL

Nitritos (NIT)

Tiempo de Lectura: 60 segundos, Sensibilidad: 0,05-0,10 mg/dl

Urobilinégeno (URO)

Tiempo de Lectura: 60 segundos, Sensibilidad: 3,5-17,0 pmol/L (urobilindgeno)

Proteina (PRO)

Tiempo de Lectura: 60 segundos, Sensibilidad: 0,075-0,200 g/L (albimina)

5
Tiempo de Lectura: 60 segundos, Sensibilidad: pH 5-pH 9,0
Sangre (BLO)

Tiempo de Lectura: 60 segundos, Sensibilidad: 0,015-0,062 mg/d! (hemoglobina)

Gravedad especifica (SG) .
Tiempo de Lectura: 45 segundos, Sensibilidad: 1.000-1.030 GE

Cetonas (KET)

Tiempo de Lectura: 40 segundos, Sensibilidad: 0,25-0,50 pmol/L (4cido acetoacético)

Bilirrubina (BIL)

Tiempo de Lectura: 30 segundos, Sensibilidad: 6,8-13,6 pmol /L (bilirrubina)

Glucosa (GLU) .
Tiempo de Lectura: 30 segundos, Sensibilidad: 2,5-5,0 pmol /L (glucosa)

e interpretacion de las tiras

(LES, Vasculitis, Diabetes...), tra-
tamiento con drogas nefrotéxicas,
sospecha de infeccién del tracto
urinario (ITU), sintomatologia de
célico nefritico etc.

*  Pacientes con evidencia de enferme-
dad renal.

* Estd mas discutido en el despistaje
de enfermedad renal.

La muestra de orina debe ser
recogida de forma apropiada(l)

Para sacar la méxima rentabilidad y
cumplir los mismos requisitos que para
la recogida de un urocultivo:

*  Orina limpia no contaminada.

*  Contenedor limpio y seco.

* Examinar a temperatura ambiente:
dentro de las 2 horas de la recogida

o refrigerar (2-8°C) y esperar a que

alcance la temperatura ambiente

para examinarla.

Examen macroscoépico

Hay que fijarse en la turbidez: una
orina turbia puede ser consecuencia de
una I'TU o por precipitacién de cristales;
en el color: la orina es de color amari-
llo claro cuando estd diluida y oscura
cuando estd concentrada. Hay que valo-
rar si es de color rojo (rojo vivo orienta a
hematuria de vias y un color pardo nos
habla mds de una hematuria glomeru-
lar). Otras causas de orina roja pueden
ser debidas a la ingesta de determinados
medicamentos (rifampicina o fenitoina).

Tira reactiva de orina(1-3.4)

La tira de orina proporciona una
medida semicuantitativa ripida de las

Acido ascérhico (ASC)

Tiempo de Lectura: 30 segundos, Sensibilidad: 0,28-0,56 pmol/L

caracteristicas de la orina. Muchas tiras
permiten el andlisis de los siguientes
pardmetros urinarios: sangre, esterasa
leucocitaria, nitritos, albiumina, pH,
densidad y glucosa. A la hora de inter-
pretarlas es importante seguir las indi-
caciones del fabricante en cuanto a la
cantidad de orina requerida y el tiempo
necesario para proceder a la lectura

(Fig. 1).

*  Sangre: puede ser positivo no sola-
mente por la presencia de hematies,
sino por la existencia de hemoglobi-
nuria y mioglobinuria. La existen-
cia de hematies en orina requiere un
examen microscépico. Es un test
muy sensible y es muy raro el falso
negativo, aunque el dcido ascérbico
puede interferir con la reaccién de
la peroxidasa y dar negativo.

*  Esterasa leucocitaria: es liberada
por los neutréfilos lisados y por los
macréfagos y es un marcador de la
presencia de leucocitos en orina. Las
orinas muy diluidas pueden favorecer
la lisis celular y bajar el umbral de
positividad, mientras que las orinas
concentradas impiden la lisis celu-
lar y pueden dar falsos negativos. La
presencia de proteinuria y glucosuria
también puede dar falsos negativos.

*  Nitritos: indican bacteriuria subya-
cente por gérmenes que son capaces
de reducir los nitratos a nitritos. Sin
embargo, puede haber bacteriuria en
ausencia de nitritos positivos, bien
por gérmenes que expresan bajos
niveles de nitrato reductasa o porque
la orina lleve poco tiempo almace-
nada en la vejiga.



*  Proteinas: la tira de orina es mis
sensible a la albimina y nos propor-
ciona una medida semicuantitativa
de la albuminuria. Cuando un test
es persistentemente positivo se debe
hacer un anilisis cuantitativo, bien
mediante un cociente albimina/
creatinina en orina de miccién o
una cuantificacién de albuminuria
en 24 horas.

* pH: el pH en orina normal varia
de 4,5 a 8 dependiendo del balance
dcido-base sistémico. En situa-
cién de acidosis, el rifién responde
bajando el pH urinario por debajo
de 5,5. Siel pH en orina es mds alto,
se puede sospechar una acidosis
tubular renal. En algunas ocasio-
nes, el pH puede no ser indicativo
de acidificacién urinaria, como con
los patégenos que producen ureasa,
como el proteus, encontrando pH
de 7-7,5 con una acidificacién renal
normal.

* Densidad: nos puede dar una esti-
macioén indirecta de la osmolalidad
de la orina y, por tanto, de la capa-
cidad de concentracién urinaria, que
es una de las primeras funciones que
se altera en muchas patologias rena-
les. La densidad varia con la osmo-
lalidad y se eleva 0,001 por cada
30-40 mOsm/kg de osmolalidad
(una densidad de 1.020 equivale a
900 mOsm/kg). Hay que conocer
que la osmolalidad estd determinada
por el numero de particulas en la
orina, mientras que la densidad
depende del nimero y del tamafio
de esas particulas. En la situacién
de moléculas grandes, como la glu-
cosa o los contrastes radiolégicos,
podemos tener una densidad alta
de 1.030 y, sin embargo, tener una
orina diluida.

Examen microscopico

Nos ayuda a interpretar los hallazgos
de la tira reactiva. Permite la visualiza-
cién de células: hematies, leucocitos,
cristales, bacterias y cilindros, que nos
pueden orientar a un diagndstico clinico.

Filtrado glomerular renal

(FGR)
La tasa de FGR es la suma de la

tasa de filtracién de todas las nefronas
funcionantes y, por tanto, el FGR nos

REGRESO A LAS BASES

Tabla I. Valores normales de creatinina (Cr) sérica y de excrecion de creatinina en

funcion de la edad

Edad en afnos Cr sérica Cr orina
mg/dl pmol// (mg/kg/dia)
Recién nacido Cr de la madre 10-16
Lactante hasta 3 afios 0,2-0,3 18-26
8-22

4-7 afos 0,3-0,5 26-44

8-10 afios 0,6-0,8 53-71

11-13 afos 0,8-0,9 71-80

Mujeres postpuberales 0,8-0,9 71-80 11-20
Hombres pospuberales 0,9-1,2 80-106 14-26

da una medida aproximada del nimero
de las mismas®. La medida del FGR
es fundamental en pacientes con dafio
renal progresivo, pero también en otras
situaciones clinicas para prescribir liqui-
dos, electrolitos y drogas de eliminacién
renal. El FGR varia con la edad-7,
siendo a la semana de vida de 45 ml/
min/1,73 m? y a partir del afio 100-120
ml/min/1,73 m?2.

La medida mds comun del FGR se
basa en el concepto de aclaramiento (C)
o volumen de plasma que es aclarado de
una sustancia en la unidad de tiempo.
Su férmula es:

Cs = Us x V/Pg, (V = volumen/min
urinario, Us y Ps = concentraciones
urinarias y plasmaticas de la
sustancia S

En Pediatria, el aclaramiento se
corrige para la superficie corporal del
adulto 1,73 m2, para permitir la com-
paracién entre pacientes de diferente
tamafio. Las sustancias que se reabsor-
ben en el tdbulo renal tienen un C mds
bajo que el FGR y las que se secretan
tienen un C mis alto. Para el cdlculo
del FGR, se pueden utilizar marcadores
ex6égenos, como la inulina y los mar-
cadores isotopicos (iohexol, iotalamato,
99mTc-DTPA, Cr-EDTA), o marcado-
res endogenos como la creatinina (Cr) o
la cistatina C(®.8),

Histéricamente, se ha utilizado la
inulina, que se filtra libremente por el
glomérulo y no se reabsorbe ni secreta
por los tibulos. Hay que infundirlas
intravenosamente, obtener una con-
centracion estable y recoger muestras de
orina minutadas para calcular el aclara-
miento. Actualmente, ha sido despla-

zada por los marcadores isot6picos que
también requieren infusién intravenosa
del mismo y medidas repetidas de los
niveles del marcador, aunque se puede
obviar la recogida de muestras de orina
minutadas®.

Por tanto, la medida del FGR por
cualquier marcador exégeno es incé-
moda y rara vez se realiza excepto en
estudios de investigacién. En su lugar,
en la préctica clinica, el FGR se estima
usando biomarcadores endégenos:

*  Creatinina plasmdtica (Cr): la
Cr es un producto metabdélico de
la creatina y la fosfocreatina, que se
encuentra casi exclusivamente en el
musculo, y se genera en una tasa casi
constante (varia de 10 mg/kg en el
lactante a 20 mg/kg en el adulto) y
es aclarada por los rifiones.

La cifra de Cr plasmitica propor-

ciona una medida indirecta del

FGR, ya que su concentracién

aumenta cuando disminuye el FGR

y sigue siendo el método indirecto

de medida del FG mds usado en la

prictica clinica, por la facilidad de
su determinacién y el bajo coste. En
la tabla I, podemos ver los valores
normales de Cr segtin la edad®.6.7).

* Aclaramiento de Cr (C¢gr): la
medida del Ccy obvia algunos pro-
blemas que plantea la determinacién
de la Cr plasmitica, pero genera
otros diferentes. La Cr se filtra
libremente por el glomérulo, pero es
secretada por el tubulo renal. Esta
secrecién aumenta cuando dismi-
nuye el FGR, de forma que a menor
FGR mayor secrecién de Cr, por lo
que el Ccrno es sinénimo de FGR
y lo sobreestima aproximadamente
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en un 10-20%. Ademds, requiere la
coleccién de una orina minutada que
es dificil de realizar en la infancia.
Para valorar si una orina estd bien
recogida, hay que medir la excre-
cién de Cr en orina (Tabla I). Al
igual que con el FGR, el Ccy debe
corregirse a la superficie corporal del
adulto (1,73 m2).

Ccr = Cro X V/ Crp = ml/min
Ccrx 1,73/ SC = ml/min/1,73 m?

Cr, = Concentracién de Cr en orina,
Crp = Concentracién de Cr en plasma,
V = volumen/min de orina en ml/min,

SC = superficie corporal en m?2

* Filtrado glomerular estimado
(FGE) por la Cr plasmitica: la fér-
mula de mayor uso en Pediatria es la
férmula de Schwartz, que fue publi-
cada en 1976(19), Calcula el FGE en
funcién de la talla y una constante:
Férmula de Schwartz:

FGE = Talla (cm) x K/ Crp (mg/dl) =
ml/min/1,73 m?

El valor de K en la ecuacién origi-
nal es: para menores de 1 afio, 0,45
en RN a término y 0,33 para RN
pretérmino; para mayores de 1 afio
y hasta la adolescencia: 0,55; y en
varones a partir de los 14 afios: 0,7.
Como los procedimientos de medida
de la Cr han cambiado con los afios,
en el afio 2009 se ha actualizado la
férmula de Schwartz(11), mante-
niendo el mismo formato, pero cam-
biando el valor de K 2 0,413. En esta

ecuacién, no hay valor de K para
menores de 1 afio y no diferencia
varones y mujeres en la adolescencia.

Férmula de Schwartz actualizada:

FGE = Talla (cm) x 0,413 / Crp (mg/
dl) = ml/min/1,73 m?

* Cistatina C: es una proteina de
bajo peso molecular filtrada por el
glomérulo, no reabsorbida y meta-
bolizada en los tibulos renales. Se
sintetiza en las células nucleadas y
su produccién es constante, no afec-
tandose por los cambios en la dieta.
A partir de los 2 afios de edad, se
mantiene constante y no se afecta
por la edad ni por la masa corporal.
La cifra de normalidad para la cis-
tatina C es 0,48-0,98 mg/1.

Al igual que para la creatinina, se
han hecho aproximaciones a través
de diferentes f6rmulas para medir el
FGR a partir de la cifra de cistatina

C, la que mis se utiliza en la actua-
lidad es la férmula de Filler(2):;

Férmula de Filler: 91,62 x Cistatina
(mg/1) ~1123= ml/min/1,73 m?

Interpretacion(13,14)

En la tabla I, se representan los valo-
res normales para la edad dela Cr. Enla
practica diaria pedidtrica, lo mds impor-
tante es valorar la cifra de Cry, a partir
de ahi, calcular con la talla el FGE por
la férmula de Schwartz. Las causas que
pueden alterar las cifras de Cr se reflejan
en la tabla II. En estos casos, hay que
recurrir a los métodos de aclaramiento

Tabla Il. Causas que pueden alterar la cifra de creatinina (Cr) de forma
independiente al filtrado glomerular renal (FGR)

Aumento de Cr

Masa muscular aumentada:
- Varones
- Raza negra / africana

Disminucién de Cr

Pérdida muscular:
- Malnutricién severa
- Hipertiroidismo crénico

Dieta:
- Ingesta de carne roja cocinada

- Suplementos de creatina (deportistas)

- Distrofia muscular
- Paralisis muscular
- Dermatomiosistis

Drogas:

- Inhibicion de la secrecién tubular de Cr:

Trimetoprim, cimetidina, amiloride, triamterene,

espironolactona, probenecid

- Aumento de la produccién de Cr: corticoides,

metabolitos de la vitamina D
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Tabla Ill. Filtrado glomerular renal

(FGR) normal determinado por Cr-
EDTA en lactantes y nifios

Edad (meses)  FGR media + DS
(ml/min/1,73 m?2)
<12 529

1,2=36 61,7 +14,3
36+7,9 71,7 £13,9
79-12 82,6 17,3
12-18 91,56+17,8
18 -24 94,5 + 18,1
>24 104,4 + 19,9

de Cr, cistatina C o marcadores isétopos
para una mayor aproximacién. EI FGR
normal a partir de los 2 afios de vida se
considera que debe ser superior a 90 ml/
min/1,73 m2. En la tabla ITI, se pueden
ver los valores de FGR en las diferentes

edades.

Osmolalidad urinaria.
Capacidad de concentracién

Los rifiones son capaces de mantener
casi constante la osmolalidad plasmatica
(280-290 mOsm/kg) y la concentracién
de sodio mediante mecanismos inde-
pendientes que regulan la excrecién
de agua y sodio. Los mecanismos de
concentracién urinaria juegan un papel
fundamental en el mantenimiento de
este equilibrio. Siguiendo a varias horas
sin ingesta de agua, como puede ocurrir
durante el suefio nocturno, el rifién es
capaz de concentrar la orina hasta 1.200
mOsm/kg y, al contrario, cuando hay
una ingesta excesiva de agua puede
diluir la orina hasta 50 mOsm/kg. La
capacidad de concentracién urinaria es
una de las funciones que se pierden mds
precozmente en los trastornos renales y
provoca la poliuria que padecen estos
pacientes.

Para medir la capacidad de con-
centracién urinaria, se puede realizar
mediante la estimulacion de la ADH
enddégena con una restriccién hidrica
o mediante una sustancia exégena con
accion antidiurética (desmopresina) o
DDAVP®). En los nifios mayores de
1 afio, se considera una capacidad de
concentracién urinaria normal cuando
la osmolalidad urinaria estd por encima
de 800 mOsm/kg, que equivale a una



densidad de 1.020. Para los nifios mds

pequeiios, existen tablas con los valores

de normalidad®.6.8).

* Restriccién hidrica: se recomienda
una cena a hora temprana con poco
liquido. A partir de ese momento,
no se deben ingerir mds liquidos.
A mitad de la noche en nifios que
controlan esfinteres, se recomienda
vaciar la vejiga y por la mafiana se
recoge la primera orina que es la que
se analiza. En los nifios pequefios
con toma nocturna, es mds dificil
el poder realizarla. Si en esta orina
la osmolalidad es superior a 800
mOsm/kg, consideramos que el
rifién tiene una capacidad de con-
centracién normal, pero si la osmo-
lalidad es mds baja, puede deberse a
que no haya habido una restriccién
hidrica suficiente y habréd que rea-
lizar un test de DDAVP.

* Prueba de concentracién con des-
mopresina: se recurre a ella cuando
no se consigue una osmolalidad nor-
mal con la prueba anterior o cuando
no se puede realizar una restriccién
hidrica prolongada.

La concentracién urinaria hay que
valorarla en todos los nifios con poliuria-
polidipsia y nos ayuda a descartar una
polidipsia psicégena en aquellos que se
alcanza una capacidad de concentracién
normal.

Otras pruebas de funcién
tubular3,5,6,8)

Aparte del manejo del agua, en
los tabulos renales se produce la reab-
sorcién y secrecion de diferentes elec-
trolitos, glucosa y aminodcidos, bien
de forma primaria o bien a través de
diferentes hormonas que modulan estos
mecanismos. Para valorar estas acciones,
utilizamos diferentes pardmetros, pero
para su interpretacién tenemos que tener
en cuenta una serie de consideraciones:
*  Son utiles cuando hay una alteracién

iénica en sangre.

*  Permiten valorar la respuesta renal
ala situacién fisiolégica / patolégica
y orientar el origen del problema
(renal / extrarrenal).

* Siempre hay que tener en cuenta
el contexto clinico. Valorar el uso
de firmacos que pueden alterarlas
(diuréticos...).

* Hay que tener cautela cuando hay
normalidad en sangre y encontra-
mos valores aparentemente ané-
malos o extremos, ya que pueden
estar reflejando un comportamiento
renal normal (aportes, situacion cli-
nica...).

Excrecion de una sustancia en
orina de 24 horas

Tiene la dificultad de la recogida
exacta de orina, pero es muy util para
conocer la excrecion de sodio que nos
permite conocer la ingesta de sal en la
dieta, cuantificar una proteinuria, valo-
rar la eliminacién de calcio, etc. Los
valores irdn referidos al peso (mg/kg/dia
o mEqg/kg/dia, a la superficie corporal
(mg/m2/dia) o a la superficie corporal
del adulto (mg/dia/1,73 m2). Solamente,
hay que multiplicar la concentracién de
la sustancia por el volumen de orina,
teniendo en cuenta las unidades en las
que se expresa la concentracién:

[So] (mEg/1) X V (ml/24 horas)/1.000
= mEq/dia

[So] (mg/dl) X V (ml1/24 horas)/100 =
mg/dia

[So] = concentracién de la sustancia en
orina, V = volumen de orina

Indices urinarios

Se pueden hacer los cocientes de
las concentraciones de determinadas
sustancias en orina, la mayoria de las
veces se referirdn a la Cr, que tiene una
eliminacién bastante constante. Para
ello, no es necesario obtener una orina
minutada, sino que es suficiente con una
orina de miccién:

indice = [So] / [Cr()] S() y Cro

concentraciones de S y Cr en orina

Es importante siempre expresar las
unidades, asi como el momento en el
que se realiza la determinacién, para
poder interpretar correctamente los
valores de normalidad.

Excrecion fraccional y reabsorcion
tubular

Mide el porcentaje de una sustancia
filtrada por el rifién que es excretada por
la orina. La férmula es:
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Cro y So = concentraciones en orina y
Crpy Sp concentraciones en plasma

En otras ocasiones se expresa como
reabsorcién tubular:

RTS (%) = [1 - (Crp x So / Cro x Sp)]
x 100

Para la interpretacién de estas for-
mulas siempre tenemos que tener en
cuenta las concentraciones plasmiticas.
o Excrecidon fraccionada de sodio

(EFNa) = (Crpx Nao / Cro x Nap)

x 100. Nos ayuda en el diagndstico

diferencial entre hiponatremia de

origen renal y extrarrenal (un nifio

deshidratado con hiponatremia y

aumento en la EFNa, indica pér-

dida renal de sal). En la insuficiencia
renal aguda/IRA) prerrenal o en la
glomerulonefritis aguda, la EFNa es
inferior al 1%, mientras que en la
IR A con dafio renal intrinseco es
superior al 1%.

*  Reabsorcion tubular de fosforo
(RTP)=[1-(CrpxPo/ Crox Pp)]
x100. En caso de hipofosfatemia, si
la funcién tubular estd conservada,
la RTP se aproxima al 100%, a dife-
rencia de los raquitismos hipofosfa-
témicos o la tubulopatia de Fanconi,
donde puede estar muy descendido

(<809%).

*  Eliminacion urinaria de potasio
(K). E1K enla orina va a depender
de la ingesta dietética y de la accidn
de la aldosterona en el tibulo colec-
tor. Estd indicada su realizacién
para valorar en los estados de hipo
o hiperpotasemia, si la causa es pri-
maria o secundaria a un déficit de
mineralcorticoides. Como la EFK
depende del flujo de orina y de la
carga distal de Na, su interpreta-
cién es mds complicada y, actual-
mente, se emplea la determinacién
del Gradiente transtubular de K
(GTTK)15):

GTTK = Osmolaridadp x Ko /
Osmolaridad, x Kp

El GTTK nos informa de la acti-
vidad de la aldosterona. Cuando
existe hiperpotasemia con buena
respuesta a la aldosterona, su valor
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Tabla IV. Valores normales de excrecion urinaria de algunos solutos

Edad Cociente urinario Excrecion en 24 horas
y/o excrecion fraccionada
Sodio - EFNa (%) =0,63 + 0,21 - 3,87 + 1,3 mEqg/kg/dia
Potasio - EFK (%) =8,43 + 3,24 - 1,73 £ 0,7 mEqg/kg/dia
Cloro - EFCI=0,84 + 0,27 - 3,98 + 1,4 mEg/kg/dia
Calcio - 0-6 meses - <0,8 mg/mg Cr - <4 mg/kg/dia
- 7-12 meses - <0,6 mg/mg Cr
- >2 afios - <0,21 mg/mg Cr
Magnesio - 0,05-0,37 mg/mg Cr - 2,1 £1,1 mg/kg/dia
Acido trico - 3-4 afios - 0,88 + 0,22 mg/mg Cr - 520 + 147 mg/dia/1,73 m2
- 5-6 afios - 0,71 £ 0,21 mg/mg Cr
- 7-8 afios - 0,62 + 0,18 mg/mg Cr
- 9-10 afios - 0,56 + 0,15 mg/mg Cr
Fosfato Reabsorcion tubular (%): - 12,4 + 4,6 mg/kg/dia
- Lactantes - 75-85
- Nifios mayores - 80-95
Oxalato - <1 afo - 0,15 % 0,26 mmol/mmol Cr >2 afos:
- 1-5 afios - 0,11-0,12 mmol/mmol Cr - < 0,5 mmol/dia/l,73 m?
- b-12 afios - 0,006-0,15 mmol/mmol Cr - <40 mg/dia/l,73 m2
- >12 afios - 0,002-0,083 mmol/mmol Cr
Citrato - 0,38-0,9 mg/mg Cr - 24,5 mg/kg/dia

es superior a 7, y valores inferiores a
4 orientan a un hipoaldosteronismo
o falta de respuesta a la hormona.
Sin embargo, cuando existe hipopo-
tasemia, la aldosterona deberia estar
frenada, por lo que el GTTK ten-
dria que ser inferior a 2; si el valor
es superior, hay que sospechar una

pérdida renal de K.

En la tabla IV, se pueden consultar
los valores normales de excrecién de
algunos solutos.

Valoracion de la acidificacion
renal(16,17)

La acidosis tubular renal (ATR) es
el trastorno de la funcién tubular que
dificulta la regulacién renal del equi-
librio dcido-base. En condiciones nor-
males, el rifién participa en el equilibrio
dcido-base mediante la reabsorcién de
casi todo el bicarbonato plasmatico fil-
trado por el glomérulo y mediante la
excrecién de hidrogeniones en forma
de acidez titulable y amonio. Para su
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- Ca/Citrato < 0,33

estudio inicial, analizamos diferentes

pardmetros:

* Anién GAP en sangre: Na, — (Cl,
+HCO3p) =8-16 mEq. Cuando es
normal, significa que hay pérdida de
bicarbonato del espacio extracelular
(puede ser causa digestiva o renal) y
se acompafia de hipercloremia. Si el
GAP esta elevado, hay que pensar
en una acidemia orgdnica por aci-
mulo de dcidos orgénicos (acidosis
lactica, cetoacidosis diabética). Por
tanto, la ATR es una acidosis hiper-
clorémica con anién GAP normal.

* pH urinario. Mide solamente la
actividad en orina de H+ libre, que
es menos del 1% de la cantidad total
de protones excretados en la nefrona
distal. Se debe valorar siempre en
situacién de acidosis y, en esta situa-
cién, el pH en orina debe ser infe-
rior a 5,5. Sin embargo, un pH bajo
no asegura una acidificacién distal
normal si la excrecion de NH4+ estd
baja y, al contrario, un paciente con
una excrecién alta de NH4+ puede

- >320 mg/dia/1,73 m2

tener un pH >6 sin implicar defecto
de acidificacién. El pH urinario y el
NH4+ deben ser evaluados conjun-
tamente para medir adecuadamente
la acidificacién distal.

Anién GAP urinario: (Na* + K¥)
— CI-. Se realiza en una muestra
aislada de orina y en pacientes
con Nao > 20 mEq/], con acidosis
metabolica y anién GAP en san-
gre normal nos da una estimacién
indirecta de la excrecién de NHa4*.
Con una dieta normal, las cantida-
des de Ca** y Mg** son pequefias
y la excrecién de aniones no medi-
bles (dcidos orginicos, sulfato y
fosfato) varia muy poco, por lo que
el GAP urinario es casi equiva-
lente a la concentracién de NHy*
menos la concentracién de aniones
no medibles. Como la concentra-
cién de estos aniones permanece
constante, cualquier incremento
en la excrecién de NH4* durante
la acidosis se acompafard de un
aumento en la excrecién de Cl-, de



tal forma que el GAP urinario se
hace mds negativo seglin aumenta
la excrecién de amonio (Cl- > Na*
+ K*) (pérdidas digestivas o rena-
les de bicarbonato). Si existe poca
cantidad de amonio, el GAP uri-
nario serd positivo (Cl- < Na* + Kv)
como ocurre en la ATR distal y en
la ATR tipo IV con hiperkalemia.
Con estos datos, podemos hacer una
orientacion diagnéstica de la acido-
sis, aunque posteriormente haya que
ampliar con pruebas mds especificas
de acidificacién renal.
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Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

PEDIATRIA INTEGRAL

555


http://www.sepeap.org
http://www.pediatriaintegral.es

%040 El Rincon del Residente

Coordinadores: M. Garcia Boyano®,

I. Noriega Echevarria™, E. Pérez Costa’,
D. Rodriguez Alvarez*

*Residentes de Pediatria del Hospital
Uniwversitario Infantil La Paz. Madrid.
**Residente de Pediatria del Hospital
Uniwversitario Infantil Nisio Jesiis. Madrid.

El Rincén del Residente es una apuesta arriesgada de Pediatria Integral. No hemos querido hacer
una seccion por residentes para residentes. Yendo mas alla, hemos querido hacer una seccién por
residentes para todo aquel que pueda estar interesado. Tiene la intencién de ser un espacio para
publicaciones hechas por residentes sobre casos e imagenes clinicas entre otras.

iEnvianos tu caso! Normas de publicacién en www.sepeap.org

Imagen en Pediatria Clinica.
Haz tu diagnostico magen clnicaieracive

Paralisis braquial y dificultad respiratoria
en un recién nacido macrosomico

C. Sanchez-Villares Lorenzo®, S. Fernindez Luis®,
Paula Dominguez Manzano™

*Médico en Formacion en Pediatria y Areas Especificas.
**Médico Especialista en Pediatria y Areas Especificas.
Servicio de Neonatologia, Complejo Asistencial Universitario de Salamanca

Historia clinica

Neonato varén de 40 semanas de edad gestacional,
macrosémico (peso: 4.120 g, p>97) con distrés respiratorio
inmediato, que precisa ingreso para asistencia respiratoria
con CPAP. Antecedentes personales: embarazo controlado de
curso normal, parto vaginal con distocia de hombros. Apgar:
6/7/9. En la exploracién fisica, destaca distrés respiratorio
leve con buena entrada de aire bilateral en la auscultacién,
aunque con leve hipoventilacién en campo pulmonar derecho
y ausencia de movilidad de miembro superior derecho, con
hombro en aduccién y rotacién interna, codo en extensién y
antebrazo en pronacién (Fig. 1), conservando la movilidad de Figura 1.
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Figura 2. Figura 3.

la mano y la prensién palmar (Fig. 2). Las claviculas y el resto  ¢Cual es el diagndstico?

de exploracién fisica son compatibles con la normalidad. Se  a. Hipoplasia pulmonar derecha.

realiza radiografia simple de térax (Fig. 3). b. Parilisis diafragmatica bilateral.

c. Parilisis diafragmdtica derecha aislada.

d. Parilisis diafragmatica derecha asociada a parilisis
braquial.

e. Hernia diafragmatica congénita.

gp Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacién de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nidmeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.
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Respuesta correcta

d. Parilisis diafragmatica derecha asociada a paralisis
braquial.

Comentario

El caso presentado es el de una paralisis diafragmatica
asociada a parélisis braquial. En la radiografia de térax (Fig.
3), se objetiva elevacion del hemidiafragma derecho hasta el
nivel de la sexta costilla, hallazgo compatible con parélisis
diafragmitica derecha, que se confirma mediante ecografia.
La ausencia de movilidad de brazo y antebrazo derechos con
movilidad de la mano conservada (Figs. 1y 2) sugiere pari-
lisis braquial de Erb-Duchene o lesién de las raices nerviosas
C5-C6 en relacién con la distocia de hombros. La lesién del
plexo braquial en el neonato puede aparecer asociada a otras
lesiones concomitantes, como: paralisis diafragmatica, frac-
tura de clavicula, paralisis facial o torticolis(1-2). La pardlisis
diafragmitica se asocia a paralisis braquial en un 5-9% de
los casos, como consecuencia de la lesién del nervio frénico
(C3-C5) y su causa fundamental en pediatria es el trauma-
tismo obstétricol®3). Su manejo es habitualmente conservador
mediante aportes de oxigeno o ventilacién mecdnica no inva-
siva, con recuperacién espontdnea en la mayoria de los casos,
aunque en ocasiones, es necesario el tratamiento quirdrgico
(plicatura diafragmatica).

La hipoplasia pulmonar es una anomalia congénita del
desarrollo pulmonar que condiciona un desarrollo deficiente o
incompleto del pulmén. Puede aparecer asociada a patologias,
como la hernia diafragmatica; oligohidramnios; enfermedades
neuromusculares; o malformaciones esqueléticas, neurolgicas
o de la vascularizacién broncopulmonar. A diferencia del caso
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presentado, no se asocia a pardlisis braquial y el diagndstico
es mds frecuentemente prenatal.

La hernia diafragmatica congénita ocurre de forma aislada
en el 60% de los casos. Se produce en las primeras semanas
de gestacién, provocando la herniacién de las visceras abdo-
minales a la cavidad tordcica. La compresién ocasionada por
los 6rganos abdominales herniados altera el desarrollo del
drbol traqueobronquial, dando lugar a hipoplasia e hiper-
tension pulmonares. Al igual que la hipoplasia pulmonar, el
diagndstico prenatal es relativamente sencillo y no aparece
asociado a parélisis braquial®).

Palabras clave
Recién nacido; Parilisis braquial; Paralisis obstétrica;
Newborn; Brachial palsy; Obstetric paralysis.
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Imagen en Pediatria Clinica.

Haz tu diagnostico

imagen clinica interactiva
www.pediatriaintegral.es

Bultoma frontal en nino de 2 anos

A. Carnicero Iglesias®, M. Lomba Estévez®, P.A. Crespo Sudrez™*

*MIR Pediatria. Hospital Provincial de Pontevedra. **Médico Adjunto de Pediatria. Hospital Provincial de Pontevedra

Historia clinica

Nifio de 2 afios sin antecedentes de interés ni traumatismo pre-
vio, que presenta bultoma frontal derecho de 15 dias de evolucién
de 3-4 cm de didmetro, sin signos inflamatorios circundantes (no
eritema, ni calor local, no doloroso a la palpacién). Afebril. En la
exploracién fisica, se objetiva conglomerado adenopitico laterocer-
vical y submandibular, no adherido a planos profundos. Resto de
la exploracién dentro de la normalidad.

Pruebas complementarias: hemograma y bioquimica sin altera-
ciones. Ecografia abdominal y radiografia de térax normales. Frotis
de sangre periférica y aspirado medular sin hallazgos patoldgicos.

Se realizan: TAC craneal con reconstruccién 3D, resonancia
magnética (Figs. 1-3) y biopsia de la lesién supraciliar: en el exa-
men histopatolégico, destaca un infiltrado inflamatorio mixto con
presencia de abundantes eosinéfilos y células “en grano de café”.

¢Cuil es el diagnéstico?

Metdstasis craneal.

Histiocitosis de células de Langerhans.
Osteoma osteoide.

Fascitis diploica.

Quiste leptomeningeo.

o pp T

Figura 1. TAC-craneal:
lesién litica 6sea
destructiva a nivel del
borde supraorbitario
externo derecho, de bordes
biselados y con masa de
partes blandas adyacentes
asociadas.

Figura 2. Reconstruccion 3D: reconstruccion volumen
rendering con lesion litica fronto-parietal derecha.

Figura 3. RMN craneal: corte axial que evidencia masa
de partes blandas en region fronto-parietal derecha.
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Respuesta correcta

a. Incorrecta. Los hallazgos de la biopsia son compatibles con
histiocitosis de células de Langerhans y no con metistasis
craneales.

Correcta. Histiocitosis de células de Langerhans.

c¢. Incorrecta. La clinica (falta de dolor) y las caracteristicas
de la lesién hacen menos probable que nos hallemos ante
un osteoma.

d. Incorrecta. Este tipo de lesién es muy infrecuente en la
infancia, y la biopsia no se corresponde con este tipo de
lesiones.

e. Incorrecta. La falta de antecedente de trauma craneal hace
poco probable esta lesion.

Comentario

La imagen corresponde a un granuloma de células de
Langerhans. El diagndstico de confirmacién se obtuvo tras
la confirmacién con inmunohistoquimica de la biopsia.

La histiocitosis de Langerhans(1:2) afecta principalmente
a nifios y adultos jévenes. Se caracteriza por la formacién
de granulomas con porcentaje variable de histiocitos, células
plasmaticas, linfocitos y eosindfilos. El crineo es el hueso
mis frecuentemente afecto, presentando lesiones osteoliticas
redondeadas u ovales que tienden a localizarse principalmente
en hueso parietal y temporal.

Debe de hacerse diagndstico diferencial con metdstasis
procedentes de un neuroblastoma, buscando masas abdomi-
nales o toricicas, catecolaminas en orina, médula ésea, etc.

El osteoma(@ es la lesion benigna més frecuente de la
calota. Son lesiones nodulares, esclerdticas, normalmente
menores de 1 cm. Es mds frecuente en varones y se da prin-
cipalmente en adolescentes y en nifios (raro en menores de
5 afios). Es caracteristico, el dolor localizado de predominio
nocturno aliviado con AINEs.

La fascitis diploica® corresponde a una tumoracién
benigna extremadamente infrecuente y caracteristica de la
edad pedidtrica, caracterizada por la proliferacién de fibro-

blastos. Tipicamente, se presenta en forma de masa de creci-
miento répido localizada a nivel craneal superficial, pudiendo
erosionar el plano seo subyacente. La histologia caracteristica
muestra un patrén fibrobldstico inmaduro pseudosarcomatoso
no invasivo sobre una matriz mixoide. La reseccién completa
es curativa.

El quiste leptomeningeo® es una complicacién tardia que
ocurre en aproximadamente el 1% de las fracturas craneales en
menores de 3 afios. Se producen por desgarro en la duramadre,
secundario al traumatismo, ocasionando la exposicién de la
tabla interna a las pulsaciones del liquido cefalorraquideo,
pudiendo originar erosién 6sea o ensanchamiento del trazo de
fractura, semanas después del antecedente traumdtico, origi-
nando un defecto que puede provocar herniacién del liquido
cefalorraquideo o del tejido cerebral.

Tras la sospecha clinica, los hallazgos histolégicos y los
estudios de inmunohistoquimica (positividad para células
de Langerhans) confirmaron el diagnéstico. El estudio de
extension no objetivé datos de afectacion en otras localiza-
ciones. Se inici6 tratamiento con quimioterapia segin proto-
colo internacional para histiocitosis de células de Langerhans
multisistémica con afectacién dsea y ganglionar.

Palabras clave

Histiocistosis; Células de Langerhans; Granuloma; Diag-
néstico diferencial; Histiocytosis; Langerhans-Cells; Granu-
loma; Differential diagnosis.
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v Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:

www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.
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Resuscitation Council Guidelines for Resuscitation 2015
Section 6 Paediatric Life Support. Resuscitation 2015.
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En la era de la globalizacion,
con la facilidad para viajar a
otros paises, conocer nuevas
culturas y distintas situaciones
socio-sanitarias, nace esta
seccion con el objetivo de dar
a conocer las experiencias de
residentes de Pediatria, que han
salido del pais para ampliar sus
conocimientos médicos en un
contexto diferente al nuestro.
Una herramienta de ayuda para
todos aquellos que se planteen
realizar algo similar.

Informacién del rotante

*  Nombre: Aida Lépez de Pedro.

*  Email: aida.lopezdepedro@gmail.com.

* Hospital de Origen: Hospital Universitario Ramén y
Cajal.

*  Subespecialidad pedidtrica (si aplicable): Cuidados Inten-
sivos Pedidtricos.

* Afio de residencia en el que se realizé la rotacién externa:
R4.

* Duracién de la rotacién externa (meses): 3 meses.

Cuestionario

1. ;Dénde has realizado tu rotaciéon? ;Por qué
elegiste ese hospital?

Realicé mi rotacién en el Departamento de Cuidados
Intensivos Pediitricos del Boston Children’s Hospital (BCH)
en Massachusetts, Estados Unidos, perteneciente a la Facultad
de Medicina de la Universidad de Harvard. Dentro de este
departamento, la mayor parte de mi rotacion se desarrollé
en la UCI médico-quirargica, que dispone de treinta camas
en las que ingresan pacientes pedidtricos criticos procedentes
de todo el pais, asi como trasladados desde diferentes puntos
del mundo.

Desde hacia mucho tiempo, queria realizar una rotacién en
Estados Unidos para conocer sus métodos de trabajo, recur-
sos y programas formativos de gran renombre. El BCH era
la mejor opcidn para hacerlo, ya que tiene una de las UCIs
pedidtricas con mayor volumen del mundo. Ademds, esta Uni-
dad es una de las que mds pacientes trata con oxigenacién por
membrana extracorpérea (ECMO) en el pais, con mis de
sesenta casos de nifios tratados con esta terapia al afio.
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Con el fonendo enla mochila

Por tltimo, en la UCI existe un programa pionero de
aprendizaje basado en la simulacién de situaciones de emer-
gencia en el que participan todos los miembros del equipo en
la que estaba muy interesada.

2. ;Como conseguiste la rotacion? ;Qué documentos
o tramites tuviste que realizar?

Gracias a la Fundacién Garrido-Lestache que me otorgé
la IT Ayuda a la Formacién Especializada fue posible la
realizacién de esta rotacion.

En primer lugar, la Fundacién contacté con el centro que
me concedid la rotacién y, posteriormente, me ayudé con
todos los trimites administrativos y gestiones relacionados
con la misma.

En segundo lugar, me ayudaron econémicamente tanto
con el coste del viaje, asi como con los gastos derivados de la
propia rotacion.

3. Una vez iniciada la actividad asistencial, ;cual
fue tu grado de participacion?

La rotacién que realicé fue en cardcter de Observer, por
lo que no tenia responsabilidad directa sobre el paciente. No
obstante, formé parte de los diferentes equipos que confor-
maban la Unidad, que siempre mostraron interés y tuvieron
en cuenta mi opinién acerca de los diversos casos clinicos
que manejaban.

Asimismo, estaba implicada en todas las actividades
docentes que se realizaban para los residentes de la Unidad.
Esto incluia desde: charlas enfocadas al manejo del paciente
critico, sesiones sobre los pacientes ingresados, talleres para
la realizacién de técnicas (ventilacién, intubacién, canaliza-
cién de accesos venosos centrales) y realizacién de supuestos
clinicos de simulacién, dos o tres veces a la semana, en los
que participaba como un residente mas.



4. ;Se fijaron unos objetivos docentes prestablecidos
antes de tu llegada? ;Se realizé una evaluacion

de tu labor al final de la rotacién?

Previo a mi salida, se fijaron los objetivos docentes de
mi rotacién con mi tutor y la Unidad de Docencia del Hos-
pital Universitario Ramén y Cajal. Una vez llegué al BCH,
la responsable de mi rotacién me ofrecié la oportunidad de
explicarle cudles eran mis objetivos y sobre qué temas prefe-
rirfa profundizar durante esos meses. De este modo, me con-
certaron citas con los diferentes expertos para poder ampliar
mis conocimientos en algunos campos como: el manejo del
paciente neurocritico, las complicaciones de los trasplantes
de progenitores hematopoyéticos o la ECMO.

Al finalizar mi rotacién, me entregaron un certificado y
una carta describiendo las actividades que habia desempefiado.
Sin embargo, no estin autorizados para entregar una evalua-
cién de la rotacion, ya que refieren que es complicado evaluar
al gran nimero de Observers que reciben sin que ellos hayan
prestado actividad asistencial.

5. Resume brevemente los conocimientos/
habilidades adquiridas

En primer lugar, al poder realizar simulaciones con el
equipo de alta tecnologia del que disponian en este hospital,
me ha permitido mejorar en la organizacién de equipos en
situaciones criticas y aprender o revisar, de forma préctica, el
tratamiento agudo de muchas de las patologias mds frecuentes
en la UCIP.

En segundo lugar, he podido valorar como se trabaja en
un Servicio diferente del mio. He visto c6mo se organizaba
la UCI, las labores del personal, la forma de visitar a los
pacientes o de tratar a sus familias. Ademds, he podido com-
parar los protocolos de actuacién en enfermedades comunes
en Cuidados Intensivos Pedidtricos con los que se aplican
en Espafia.

Por ultimo, esta rotacién me ha permitido ver pacientes
con patologia poco habitual, ya que es un centro de referencia a
nivel mundial, destacando enfermedades de tipo hematolégico
o inmunoldgico que precisaban trasplante de progenitores
hematopoyéticos y post-operatorios de neurocirugia y cirugia
reconstructiva de malformaciones crineo-faciales.

CON EL FONENDO EN LA MOCHILA

6. ;Cambiarias algo relacionado con tu rotacion?

En caso afirmativo, ;qué cambiarias?

Me gustaria que fuese mds sencillo para los médicos
extranjeros la participacién en la actividad asistencial en los
hospitales estadounidenses. El aprendizaje es mayor cuando
es uno mismo el que se encarga de forma directa del paciente.
No obstante, reconozco que este aspecto depende del sistema
sanitario de Estados Unidos y es dificil modificarlo.

7. Puntia del 1 al 10 (equivaliendo 1 a una
puntuacién muy malay 10 a una puntuacion muy
buena):

* Ensenanza: 10.

*  Supervisién: 8.

*  Grado de aprendizaje: 10.
* Puntuacién global: 9.

8. ¢Esta rotacion ha cambiado tu practica médica?
¢Ves posible aplicar dichos conocimientos de
regreso en tu hospital o en tu futura practica
profesional?

Esta rotacién ha repercutido gratamente en mi prictica
médica, proporciondndome una vision mds organizada de las
situaciones criticas en pediatria y potenciando el trabajo en
equipo. Ademds, me ha aportado conocimientos acerca de
otras estrategias diagndsticas y terapéuticas diferentes a las que
se usan en Espafia y que opino podrian ser de gran utilidad
en nuestro medio, asi como ficilmente aplicables.

De este modo, espero que todo lo que he aprendido
durante estos tres meses me sirva para aplicarlo de vuelta en mi
hospital y, por supuesto, a lo largo de mi carrera profesional.

9. ;Pudiste implicarte en alguna actividad mas alla
de la asistencia (docencia, sesiones clinicas,
investigacion...)? En caso afirmativo, ;puedes
explicarnos qué tipo de actividad?

Como ya he destacado, la docencia fue uno de los puntos
fuertes de mi rotacién, pudiendo asistir a multiples clases
magistrales, tanto del BCH como de la Universidad de Har-
vard, sesiones clinicas, de morbimortalidad, bibliograficas y
de investigacion y participar en varios talleres.

6 Cuestionario de Acreditacion
\*

Los Cuestionarios de Acreditacién de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacidn de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacidn de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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The Corner

13. Resident-attending in the ED:
Intussusception

Resident: Doctor Rogers, I'd like to discuss a patient with
you. Oliver is a healthy 8-month-old baby brought into the
ED because of inconsolable crying. His mother says he
has been crying the whole afternoon and he has vomited 5
times. He doesn’t have fever or diarrhea and hasn’t lost his
appetite. He has never had regurgitations after feedings.
There’s nobody else sick at home and he doesn’t attend the
nursery school.

Attending: Has he been crying non-stop? Do you think he is
in pain? Has he had any other similar episodes before?

Resident: He has had intermittent crying episodes. He
manages to be comforted and stays calm for about 20
minutes, but then he suddenly starts with intense crying
again. His mother is worried because this is the first time he
cries so much and during the episodes he becomes pale and
sweaty. | think he might have abdominal pain because he
draws up his legs towards the abdomen. However, now he is
relaxed and the physical examination is normal.

Attending: Are the vomits bilious? When was the last time
he had bowel-movements? Has he had bloody stools?

Resident: The vomits are non-bilious and he has had normal
stools this morning.

Attending: So after all you've told me, what is your
differential diagnosis?

Resident: It is still too soon to make an accurate diagnosis.
According to the gastrointestinal symptoms he might be
starting with a gastroenteritis, but vomiting and irritability
are very unspecific symptoms in babies, and might
sometimes be the only presentation of urinary infection.
This is why | carried out a urine dipstick test which is
normal. If he was younger, the crying could be simply due
to infant colics. Nevertheless, the poor general condition
makes me think of some organic pathology.

Attending: Good. There are many causes for vomiting and
crying in babies. However, the paleness, sweating and bad
general appearance during the intermittent sudden crying
episodes and the drawing up of the legs are important
signs that should make you consider and rule out an
intussusception. This means that part of the intestine

has telescoped into itself. It is one of the most common
abdominal emergencies in children below two years of age
and it has a high rate of morbidity if not treated promptly.

Resident: OK so we should order an ultrasonography then,
right? What is the cause? And how is it treated?

Attending. Yes, ultrasonography would be the method

of choice to detect intussusceptions. They are mostly
idiopathic, but some episodes might be triggered by viral
infections. Once the diagnosis is confirmed, stable patients
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with no evidence of intestinal perforation can be treated with
non-operative reduction using a pneumatic or hydrostatic
enema under sonographic guidance. This is generally safe
and effective, although the surgical team should be notified
because there is a small risk of perforation during the
procedure. Acutely ill or children with intestinal perforation
need a surgical reduction.

Resident: So what do we do now?

Attending: We should explain all of this to his mother. Make
sure that the child discontinues oral intake from now on

to ensure preoperative fasting and start him on IV fluids

to maintain hydration. Order the ultrasonography and if

the diagnosis is confirmed, inform the surgeons and the
anaesthetist for sedation during the intervention.

Resident: Thank you for your help Dr. Rogers.

KEY WORDS:

ED (Emergency Department): servicio de Urgencias.

Intussusception: invaginacion intestinal.

Regurgitations: regurgitaciones.

Feedings: tomas.

Non-stop: sin parar.

Be comforted: ser consolado.

Draws up his legs: encoge las piernas.

Bowel-movements: defecacion.

Bloody stools: deposiciones sanguinolentas.

Differential diagnosis: diagnostico diferencial.

Urine dipstick test: tira reactiva de orina.

Infant or baby colics: célicos del lactante.

Bad general appearance/ poor general condition: mal estado
general.

Organic pathology: patologia organica.

Rule out: descartar.

Telescope: plegarse como un telescopio introduciendo un
segmento dentro de otro.

Morbidity: morbilidad.

Ultrasonography: ecografia.

Method of choice: método de eleccion.

Triggered: desencadenado.

Intestinal perforation: perforacion intestinal.

Non-operative reduction: reduccion no quirtrgica.

Under sonographic guidance: guiado por ecografia.

Oral intake: ingesta oral.

Preoperative fasting: ayuno prequirdrgico.

IV (intravenous) fluids: fluidoterapia intravenosa.

Surgeons: cirujanos.

Anaesthetist: anestesista.

Sedation: sedacion.
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A Hombros de Gigantes

Las revisiones de pediatria que te pueden interesar publicadas

en las revistas internacionales mads importantes.

D. Gémez Andrés, M.D.

F.E. Neurologia Pediatrica.
Hospital Universitari Vall d’Hebron.
Vall d’Hebron Institut de Recerca. Barcelona
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Pediatria general y extrahospitalaria

%% % %% Physical Abuse of Children. N Engl ] Med.
2017; 376(17): 1659-66. PMID: 28445667. DOI: 10.1056/
NEJMcpl701446

Interesante resumen sobre el manejo clinico del abuso
fisico. Me ha gustado el enfoque de separar entre grupos de
lesiones que propone.

* %k %% A snoring child. BM]J. 2017; 357: j2124. PMID:
28522679. DOI: 10.1136/bmj.j2124

Este articulo proporciona una guia sobre la anamnesis y
el abordaje del paciente con ronquido. El abordaje es comple-
tamente practico, pensado para rescatar mientras se realiza
una consulta.

%% % %% Clinical and psychological effects of exces-
sive screen time on children. ] Paediatr Child Health.
2017; 53(4): 333-8. PMID: 28168778. DOI: 10.1111/
jpc.13462

La exposicién a pantallas es un problema de salud puablica
para las distintas poblaciones pedidtricas. Yo he aprendido
mucho con esta maravillosa revision y eso que es un tema
sobre el que ya habia leido. Me ha gustado la claridad de la

exposicién y la orientacién préctica.

* %k % vr Emerging exposures of developmental toxicants.
Curr Opin Pediatr. 2017; 29(2): 218-24. PMID: 28059904
DOI: 10.1097/MOP.0000000000000455

Un articulo que fundamentalmente enumera los agentes
con potencial téxico para los pacientes pedidtricos. Dada la
amplitud del drea, era complicado profundizar en cada uno
de los riesgos de estas sustancias y aunque es un articulo inte-

N

resante, que puede jugar un papel en la introduccién en el
campo, lo encuentro bastante limitado.

%k *7c7r Interpreting iron studies. BMJ. 357:j2513. PMID:
28620083. DOI: 10.1136/bm;.j2513

Aunque orientado a poblacién general y no solo a Pedia-
tria, proporciona un buen repaso sobre un tema mds compli-
cado que lo que parece, como los biomarcadores del estado
del hierro.

Cirugia pedidtrica

* %k %k Hypospadias, all there is to know. Eur ] Pediatr.
2017; 176(4): 435-41. PMID: 28190103. DOI: 10.1007/
s00431-017-2864-5

Una revisién completa y diddctica sobre una de las mal-
formaciones congénitas mds frecuentes.

Digestivo

* %k k77 Joint ESPGHAN/NASPGHAN Guidelines for
the Management of Helicobacter pylori in Children and
Adolescents (Update 2016). ] Pediatr Gastroenterol Nutr.
2017; 64: 991-1003. PMID: 28541262. DOI: 10.1097/
MPG.0000000000001594

Un tema que es complicado y sobre el que los no expertos
siempre tenemos un alto grado de incertidumbre. Es bueno
disponer de una guia que nos ayuda.

Neonatologia

* %% %% The evolution of modern respiratory care for
preterm infants. Lancet. 2017; 389: 1649-59. PMID:
28443559. DOI: 10.1016/50140-6736(17)30312-4
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% %% * Advances in nutrition of the newborn infant. Lan-
cet. 2017; 389: 1660-8. PMID: 28443560. DOI: 10.1016/
S0140-6736(17)30552-4

Dos buenas revisiones para repasar los avances a nivel de
los cuidados neonatolégicos en los ltimos afios.

Neumologia

* %% %% Respiratory complications, management and
treatments for neuromuscular disease in children. Curr
Opin Pediatr. 2017; 29(3): 326-33. PMID: 28338488. DOL:
10.1097/MOP.0000000000000498

Buen resumen de un 4rea de la Pediatria que va a evolu-
cionar marcadamente en los préximos afios con la llegada de
nuevas terapias a estas enfermedades. El articulo estd orien-
tado desde la fisiologia respiratoria y explica, sin profundizar
en exceso, las posibilidades terapéuticas desde lo respiratorio
en estas enfermedades.

%k %%k Management of acute asthma exacerbations. Curr
Opin Pediatr. 2017; 29(3): 305-10. PMID: 28306629. DOI:
10.1097/MOP.0000000000000480

Los autores discuten las oportunidades de mejora en el
tratamiento de las crisis asmadticas. Discuten las pruebas
disponibles respecto al uso de anticolinérgicos inhalados
(beneficio poco importante), de oxigenoterapia (proponen
unos objetivos de SpO2 de 93-95%), de corticoides sis-
témicos (discuten sobre la utilidad de biomarcadores en
el futuro) e inhalados (sin claro papel en la crisis, pero
a valorar su indicacién desde la Urgencia), de sulfato de
magnesio (tanto endovenoso como inhalado, pendiente de
futuros ensayos), de las infusiones continuas de terbuta-
lina (de momento, reservadas para el uso en UCIP), de la
teofilina (probablemente a rescatar de su desuso, pero con
mis datos sobre su eficacia y seguridad), de la ketamina
(como coadyuvante la ventilacién no invasiva) y del uso
precoz de técnicas que aseguren PEEP, como medida de
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evitar la intubacién (cuyo momento de indicacién también
es complicado de definir).

Neurologia

* %% %% The genetic basis of cerebral palsy. Dev Med
Child Neurol. 2017; 59(5): 462-9. PMID: 28042670. DOI:
10.1111/dmcn.13363

Recuperar el concepto de PCI como trastorno del neu-
rodesarrollo e incluirla en los principios etiolégicos como
enfermedad compleja similar al TEA o a la discapacidad
intelectual es la principal tesis de este articulo. Util para todos
los profesionales que atiendan a estos pacientes, este articulo
recoge una nueva perspectiva etioldgica en la PCI, que incluye
formas monogénicas y oligogénicas con contribuciones de
mutaciones puntuales y CNV.

%% % %% Chromosomal Microarray Testing for Children
with Unexplained Neurodevelopmental Disorders. JAMA.
2017; 317: 2545-6. PMID: 28654998. DOI: 10.1001/
jama.2017.7272

Una tecnologia que nos ha permitido el diagnéstico en
multiples pacientes con trastornos del neurodesarrollo y cuyos
fundamentos son poco conocidos por los pediatras en general.
Es un articulo sencillo que explica por qué y qué es un array.

Oncologia

% %% %% Neuroblastoma. BM]J. 2017; 357: j1863. PMID:
28468760 DOI: 10.1136/bm;j.j1863

Es dificil encontrar buenas revisiones sobre temas onco-
légicos pedidtricos para pediatras no especializados en esta
drea. Este articulo, que nos repasa el abordaje diagnéstico
y terapéutico de uno de los tumores mds frecuentes en la
infancia, recoge una visién actualizada y enfocada hacia el
publico médico en general. Es como un libro de texto, pero
mds practico y actualizado.
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Estudio Delphi “lavados nasales con aguas de mar”:
opinion, actitud y comportamiento medico sobre
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Resumen

Los lavados nasales con agua de mar aportan beneficios en la prevencién y tratamiento adyuvante de diferentes
patologias respiratorias, asi como en la recuperacion tras procedimientos endoscépicos y quirdrgicos. Sin
embargo, no existe un acuerdo o consenso en la comunidad médica sobre sus efectos beneficiosos, condiciones
de salud para su recomendacion, y pautas de uso, experiencia profesional y percepcién sobre la aceptacion

de los pacientes/usuarios. El objetivo del presente estudio Delphi, fue analizar la opinidn, la actitud y el
comportamiento de los principales especialistas involucrados en la recomendacién de las soluciones nasales

de agua de mar. En el estudio participaron 175 especialistas, pertenecientes a las especialidades de pediatria,
alergologia y otorrinolaringologia. En una primera fase respondieron de forma anénima un cuestionario con 24
items en base a las aseveraciones publicadas en la literatura cientifica sobre aspectos generales y especificos
de la composicién y administracion, ventajas clinicas y potencial uso, opinién sobre la aceptacién de los
pacientes. Posteriormente, en una segunda fase los resultados fueron analizados y consensuados por 7 expertos
propuestos por las sociedades cientificas colaboradoras de las tres especialidades citadas. Los resultados
revelaron que todos los items fueron consensuados por mas de los 2/3 de los participantes, sugiriéndose el uso
de soluciones con agua de mar como medida preventiva y co-tratamiento para algunas patologias respiratorias
altas, preferiblemente a las soluciones salinas fisiolégicas estandares (suero fisiolégico tradicional), debido
principalmente a la exclusiva composicion en oligoelementos del agua de mar y a su alcalinidad. El presente
trabajo puede resultar de gran interés, por cuanto no existen en la actualidad investigaciones sociosanitarias
cuantitativas ni cualitativas sobre los beneficios de los lavados nasales con soluciones de agua de mar.

Abstract

The use of nasal solutions with seawater have benefits in the prevention and as adjuvant treatment of different
respiratory pathologies as well as in the recovery of endoscopic and surgical procedures. However, in the medical
community there is no consensus about use of nasal solution of seawater. The objective was to analyze the
opinion, attitude and behavior of specialists involved in the indication of the nasal solutions of seawater to healthy
and upper respiratory diseases population. 175 specialists from the pediatric, allergy and otorhinolaryngology
specialties were recruited. They anonymously answered a questionnaire with 24 items that included the general
and specific features, clinical advantages and potential use of seawater solutions. Subsequently, in a second
phase, results were analyzed and agreed by 7 experts from the three specialties mentioned above. Results have
revealed that all the items were agreed by more than 2/3 of the participants, suggesting the use of sea water
solutions as an efficient preventive factor and as upper respiratory diseases cotreatment. Seawater solutions seem
to be more efficient than saline solutions standards, due to composition and alkalinity of seawater. The present
work may be of great interest to health professionals because there are currently no quantitative or qualitative
socio-sanitary works about advantages of nasal washes with seawater solutions.
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Introduccion

os contaminantes del aire inhalado

pueden llegar a inducir dafios en

la mucosa de las vias respirato-
rias(-3), provocando la aparicién de dife-
rentes patologias respiratorias-7). Los
sistemas de irrigacién nasal con solucio-
nes salinas fisiolégicas (suero fisiolégico
tradicional) isotdnicas, han sido utiliza-
das durante largo tiempo como medida
de higiene preventiva y/o como trata-
miento adyuvante en diferentes patolo-
gias respiratorias de vias altas®12). Sin
embargo, en los ltimos afios diferentes
evidencias clinicas y experimentales estin
sugiriendo una mayor efectividad de los
lavados nasales con soluciones de agua de
mar(13.14), En la actualidad, la utilizacién
de soluciones nasales con agua de mar
parece aportar ventajas clinicas como
co-tratamiento en rinosinusitis aguda
y crénica(15:.16), rinitis alérgica(1.18), asi
como en la disminucién del tiempo de
recuperacién tras procedimientos endos-
cépicos y quirtrgicos(19-21),

Sin embargo, a pesar de las poten-
ciales ventajas del agua marina sobre el
suero fisiolégico tradicional, en Espafia
el uso de soluciones nasales de agua mar
es muy bajo comparado con el resto de
paises europeos. Este bajo uso parece
deberse principalmente al escaso cono-
cimiento de los potenciales beneficios
de las soluciones con agua de mar y su
consideracién por parte de los profesio-
nales sanitarios como un “recurso tera-
péutico menor”. En este sentido, existen
muy pocos estudios sociosanitarios que
aborden la problemitica del uso de las
soluciones salinas y ninguno que tenga
en cuenta la opinidn, actitud y compor-
tamiento de los profesionales sanitarios
involucrados en la atencién a pacientes
en los que esté indicado su empleo. Ade-
mas, actualmente no existen documentos
de consenso acerca de su uso, ni tampoco
protocolos de aplicacién uniformes.

Numerosos estudios han demos-
trado que las técnicas de investigacién
cualitativa (ICL), basadas en la meto-
dologia Delphi, permiten el analisis
de informacién para comprender una
realidad a partir de diferentes perspec-
tivas y alcanzar resultados de consenso
y acuerdos en temas de interés sobre los
que no hay informaciones concluyentes
o cuando éstas son dificiles de obte-
ner(22:23), Por ello, el objetivo de este
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trabajo fue analizar mediante la meto-
dologia de ICL la opinién, actitud y
comportamiento de los principales espe-
cialistas involucrados en la recomenda-
ci6n de los lavados nasales con agua de
mar, sobre sus efectos beneficiosos, con-
diciones de salud para su recomendacién
y pautas de uso, experiencia profesio-
nal y percepcién sobre la aceptacién de
los pacientes/usuarios. Se pretende asi
lograr un amplio consenso y establecer
una serie de recomendaciones practicas
que sirvan para establecer estrategias
que mejoren el conocimiento profesio-
nal de las aguas de mar, asi como el uso
por parte de paciente/usuario.

Metodologia

El estudio se disefi6 en dos fases.
Una primera fase fundamentada en el
método de investigacidn cualitativa Del-
phi, que se basé en la seleccién de un
grupo de especialistas a los que se les
pregunté de manera totalmente anénima
su opinién, actitud y comportamiento
sobre cuestiones referidas a la recomen-
dacién del uso de lavados nasales con
soluciones fisiolgicas de agua de mar.
En la segunda fase, los resultados obte-
nidos del cuestionario fueron analizados
en “reuniones de consenso” siguiendo
una variante del enfoque metodoldgico
RAND/UCLA, también conocido
como RAM o Método de Uso Apro-
piado. Esta variante se fundament en el
juicio colectivo de un panel de expertos
propuestos por las sociedades cientifi-
cas colaboradoras, sobre los resultados
obtenidos en la primera fase del estudio.

Tamaio muestral y seleccién
de expertos

Se seleccionaron 175 especialistas
entre las principales especialidades
involucradas en la atencién al paciente
con patologias de vias respiratorias altas:
pediatria, alergologia y otorrinolaringo-
logia. Se tuvo en cuenta el porcentaje
medio de prescripcién de soluciones
nasales con suero fisiolégico y/o con
agua de mar de cada especialidad con
el objetivo de que la distribucién fuera
proporcional al peso de cada especia-
lidad. En el caso de las tres especiali-
dades, se incluyeron un nimero repre-
sentativo de profesionales con actividad
docente y tutoria MIR, ademds de la
asistencia clinica. El panel de 175 espe-

cialistas es mds amplio que el habitual-
mente empleado en la aplicacién de la
técnica Delphi, pero se justifica en la
necesidad de que haya representacién
de las tres especialidades comentadas,
asi como en conseguir una mayor par-
ticipacién a nivel nacional.

Consulta y cuestionario
de consenso

Para la consulta a los profesionales
sanitarios se empled un cuestionario
estructurado en tres apartados:

1. Aspectos generales.

2. Aspectos especificos.

3. Aspectos clinicos y protocolos de
actuacion.

A través de un total de 24 items
finales se recogieron las valoraciones
sobre diferentes aspectos de las solu-
ciones nasales con agua de mar extrai-
dos de la literatura cientifica publicada:
composicion, efectos sobre la barrera
mucociliar, acondicionamiento del
aire, indicaciones y usos terapéuticos,
experiencia clinica personal, considera-
ci6én de las preferencias de los pacientes,
impacto sobre la calidad de tratamiento
y calidad de vida de los pacientes y eva-
luacién de la existencia de guias y proto-
colos de actuacion, asi como la utilidad
de su disponibilidad.

La cumplimentacién del cuestio-
nario (Anexo I) se realizé de manera
totalmente independiente y anénima
por parte de los profesionales sanita-
rios mediante el acceso a la pdgina web
(hetp://esferasalud.com/delphin/setup.
html).

Evaluacion de los resultados
del cuestionario

Cada uno de los items del cuestio-
nario proponia una serie de recomen-
daciones evaluables de 1 al 9, de tal
manera que aquellas evaluaciones que
fueran 1, 2 o 3 se corresponderian con
planteamientos inapropiados, las eva-
luaciones 4, 5 o 6 serian planteamien-
tos dudosos, con riesgo y beneficios de
aplicacién similares, y las evaluaciones
7,809 se considerarian planteamientos
apropiados.

El objetivo de consenso se planted
con un valor de la mediana para el con-
senso del grupo de 7 o mas en los dife-
rentes items por parte de las 2/3 partes
(66,7%) o mis de los participantes, asi
como un grado de dispersién del rango
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intercuartilico inferior a 4 puntos (rango
de puntuaciones contenidas entre los
valores p25 y p75 de la distribucién). Por
el contrario, se considerd discordancia de
criterio cuando las puntuaciones de un
tercio o més de los profesionales sanita-
rios estaban entre los valores 1y 3. Los
items restantes en los que no se obser-
vaba concordancia ni discordancia o se
aprecia una alta dispersién (rango inter-
cuartilico > 4 puntos), se consideraron
como nivel de consenso “indeterminado”.

Fase RAND/UCLA
Parala fase RAND/UCLA se selec-

cionaron 7 expertos lideres de opinién
de las distintas especialidades, lo que
posibilité el conocimiento y discusién
entre los participantes a través de reu-
niones presenciales, que tenian por obje-
tivo analizar los resultados de la primera
fase y obtener conclusiones de manera
consensuada.

Limitaciones del estudio

El estudio presenta algunas limita-
ciones que nos gustaria resaltar.

Las investigaciones sanitarias con
metodologia cualitativa basadas en la
opinién (idea, juicio o concepto acerca
de algo), actitud (manera de estar dis-
puesto a comportarse u obrar) y com-
portamiento (manera de actuar ante
una situacién determinada) del médico
pueden conllevar algun error evaluativo,
pues no siempre las tres se correspon-
den. Por otro lado, para preservar la
literalidad de las conclusiones e interro-
gantes de los mejores estudios clinicos
disponibles en la actualidad, algunos de
los items planteados en el cuestionario
recogen mds de un aspecto, por lo que
podria inducirse al experto participante
a incurrir en una respuesta global para
algtn planteamiento multifactorial. No
obstante, los resultados obtenidos en el
presente trabajo pueden resultar de gran
interés para los profesionales sanitarios
por el rigor metodolégico aplicado y
por cuanto no existen en la actualidad
investigaciones sociosanitarias cuanti-
tativas ni cualitativas en el campo de
las soluciones nasales con agua de mar.

Resultados

Primera fase Delphi

Los 175 médicos participantes en
el panel pertenecian a las especiali-

dades de pediatria (50%), alergologia
(20%) y otorrinolaringologia (30%),
y procedian de hasta 16 comunida-
des auténomas distintas, siendo las de
mayor representacién la de Andalucia,
Madrid, Catalufia y Valencia. Existia
un aumento no significativo del por-
centaje de mujeres (54%) respecto al de
hombres (46%), siendo la edad media
de 47,8 afios. Todos ellos acreditaron
una amplia experiencia, con mds de
20 afios de ejercicio profesional en la
sanidad publica, principalmente en un
hospital o en un centro de salud. De
acuerdo con las respuestas dadas, cada
uno de ellos atendia diariamente una
media de 10-11 pacientes susceptibles
de ser tratados con soluciones nasales
de agua de mar.

Descriptivo general del
cuestionario

Todos los items abordados en el
estudio fueron consensuados por mds de
los 2/3 de los participantes, con valores
de la mediana entre 7y 9 y destacando
la baja dispersién de las respuestas con
rangos intercuartilicos de 1-2 en todas
las cuestiones estudiadas (Tablas I-I11).
Todas las cuestiones fueron acordadas
con un consenso superior al 68%, el 87%
de las cuestiones con el acuerdo del 70%
o mds de los participantes, el 43,5% de
las cuestiones con el acuerdo del 80% o
mds de los participantes y el 17,4% de
las cuestiones con el acuerdo del 90%
o mds de los participantes. El valor de
la mediana fue de 9 en el 4,3% de los
items, de 8 en el 65,2% de los casos, y
de 7 en el 30,5%. El valor del rango
intercuartilico fue de 1 en el 26% de
los items analizados y de 2 en el 74%
restante.

Aspectos generales del uso de
lavados nasales con soluciones de
agua de mar

Como puede observarse en la
tabla I, el andlisis de los cuestionarios
revel6 que todos los items agrupados
en la seccién de cuestiones genera-
les acerca de los usos y los beneficios
adicionales de soluciones nasales de
agua marina respecto a las soluciones
salinas fisiolégicas mostraron un por-
centaje de aceptacion superior al 76%
de los encuestados, con unas medianas
superiores a 8 y rangos intercuartilicos
iguales o inferiores a 2.

DE INTERES ESPECIAL

Los items con mayor indice de
acuerdo de los profesionales (superior
al 90%) se correspondian a la aceptacién
de que las soluciones nasales con agua
de mar pueden estar indicadas para la
higiene nasal diaria de todos los indi-
viduos, independientemente del rango
de edad (pediatria y poblacion general)
y que las soluciones de agua marina
también deberian ser empleadas como
complemento a tratamientos farmaco-
l6gicos en diferentes patologias de vias
respiratorias altas (Tabla I). Asimismo,
se acord6 con un porcentaje de consenso
del 76,57% que los lavados nasales con
agua de mar eran preferibles a los reali-
zados con suero salino fisiolégico tradi-
cional, por la exclusiva composicién de
oligoelementos y alcalinidad del agua

marina (Tabla I).

Aspectos especificos del uso de
lavados nasales con soluciones de
agua de mar

En la tabla II, se muestra la acep-
tacién de todos los items propuestos
acerca de las caracteristicas especificas
de soluciones nasales de agua marina
(alcalinidad, concentracién, modo de
uso en la aplicacién de la solucidn,
efectos secundarios, etc.). Los resul-
tados obtenidos, muestran un amplio
consenso con porcentajes de acuerdo
que van desde el 68,0% al 95,4% de los
profesionales encuestados y valores de
medianas de 7-8 con rangos intercuar-
tilicos iguales o inferiores a 2 (Tabla II).

Los mayores porcentajes de acepta-
cién (superiores al 90%) fueron los items
en los que se pusieron de manifiesto
las ventajas de la utilizacién de sprays
nasales con disefios ergonémicos y el
beneficio del uso de soluciones salinas
en procesos patoldgicos de las vias respi-
ratorias altas por los efectos beneficiosos
adicionales para los pacientes (Tabla II).

Aspectos clinicos y protocolos
de actuacion del uso de lavados
nasales con soluciones de agua
de mar

En la tabla ITI, se recogen los datos
obtenidos de los items propuestos acerca
de la experiencia de los médicos sobre
el uso de las soluciones nasales de
agua marina. Como puede verse en la
tabla ITI, todos los items planteados en
este bloque de preguntas pueden con-
siderarse consensuados con diferentes
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Tabla I. Cuestiones sobre aspectos generales del uso de lavados nasales con soluciones de agua de mar

Preguntas

1.1 “Las soluciones salinas con agua de mar estan

Mediana (25th-75th)
8 (7-9)

indicadas para la higiene nasal diaria en nifios
y adultos cuando se necesita la limpieza y/o la

humidificacién de las fosas nasales”

Desacuerdo

3(1,71)

Distribucién respuestas (n [%])
Acuerdo RIC

159 (90,86) 2

Dudoso

13 (7,43)

1.2 “Las soluciones salinas con agua de mar

9 (8-9)

estan indicadas como complemento al tratamiento

farmacolégico de las siguientes patologias:

rinofaringitis, rinosinusitis, rinitis alérgica cronica,

congestion nasal”

1(0,57)

7 (4,0) 167 (95,43) 1

1.3 “Cuando se utiliza agua de mar como medida de

8 (7-9)

higiene o para restaurar la salud de la mucosa nasal,
ademas de una concentracién salina adecuada, es
importante que su composicién de oligoelementos
presente un balance equilibrado, similar al del propio

medio natural marino”

2(1,14)

24 (13,71) 149 (85,15) 2

1.4 “El uso de soluciones salinas con agua de mar

8 (7-9)

facilita la funcién de la mucosa nasal, proporcio-
nandole la humedad adecuada para una correcta
ventilacién y acondicionamiento del aire inhalado”

3(1,71)

18 (10,29) 154 (88,00) 2

1.5 “Los lavados nasales con agua de mar son

8(7-9)

preferibles a los realizados con suero salino fisiolégico
por su méas exclusiva composicién de oligoelementos y

su menor acidez (mayor alcalinidad)”

4 (2,29)

37 (21,14) 134 (76,57) 2

RIC: rango intercuartil.

niveles de mayoria que van desde el
69,7% al 86,9% de los encuestados,
con valores de mediana de 7-8 y rangos
intercuartilicos iguales o inferiores a 2.

Los resultados muestran, segun la
experiencia de los médicos encuestados,
que el dispositivo de spray por micro-
difusién a baja presién es el preferido
por los pacientes, siendo las soluciones
salinas de agua de mar de gran ayuda
para mejorar la respiracién a través de
la reduccién de la mucosidad y la con-
gestion (Tabla III).

Otro aspecto clave que se muestra
en la tabla III es que la mayoria de los
médicos encuestados, con porcentajes de
consenso superiores al 84%, coinciden
en la utilidad y necesidad de protocolos
o guias de utilizacién de las soluciones
nasales de agua marina.

Resultados segunda fase RAND/
UCLA

Los resultados de consenso obteni-
dos en la fase RAND/UCLA por los 7
expertos en las especialidades de pedia-
tria, otorrinolaringologia y alergologia
se recogen en la tabla IV. Los aparta-
dos 1, 2, 3, 4 y 9 fueron consensuados
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por acuerdo mayoritario en la primera
vuelta y el resto, en una segunda vuelta

(Tabla IV).
Discusién

La variante de la metodologia cuali-
tativa Delphi utilizada en este trabajo ha
permitido llegar a un amplio consenso,
con un porcentaje de acuerdo medio
superior al 80%, para las cuestiones
planteadas acerca de los beneficios
terapéuticos, indicaciones y uso de las
soluciones nasales de agua marina.

Existen numerosos estudios que
coinciden en el beneficio de los lavados
nasales con soluciones fisioldgicas de
agua de mar, como tratamiento adyu-
vante en diferentes procesos patolégicos
de vias respiratorias altas, asi como su
eficacia en la prevencién de las mis-
mas(2428), Sin embargo, en la actualidad
no existe un criterio uniforme recono-
cido ala hora de establecer un protocolo
de actuacion sobre la prictica de estos
lavados nasales, ni los tipos de solucio-
nes nasales mds idéneas o beneficiosas.
En nuestro estudio uno de los puntos
acordados por parte de los profesionales
encuestados fue que las soluciones nasa-

les de agua de mar eran mis efectivas
que las soluciones fisioldgicas tradicio-
nales (0,9% NaCl), en la prevencioén y
restauracién de la salud de la mucosa
nasal, ya que proporcionan la humedad
adecuada para una correcta ventilacién
y un 6ptimo acondicionamiento del
aire inhalado. Esta respuesta, obte-
nida a partir de la experiencia de los
profesionales encuestados, parece estar
sustentada también por los hallazgos de
diferentes estudios clinicos(%18). En este
sentido, recientemente se ha referido
que el agua de mar es capaz de mejo-
rar significativamente la frecuencia del
movimiento ciliar y la funcionalidad de
la mucosa nasal comparado con solucio-
nes salinas fisiolégicas estandar(13,29-30),

Los expertos encuestados llegaron a
la conclusién que los efectos beneficio-
sos del agua de mar en la funcionalidad
de la mucosa nasal podrian deberse a la
exclusiva composicién de oligoelemen-
tos y alcalinidad del agua marina. Las
soluciones de agua de mar contienen
sodio y cloro, como las soluciones sali-
nas fisiolégicas estdndares, pero ademds
tienen bicarbonatos y oligoelementos
como el calcio, potasio y magnesio,
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Tabla Il. Cuestiones sobre aspectos especificos del uso de lavados nasales con soluciones de agua de mar

Distribucién respuestas (n [%])

Preguntas Mediana (25th-75th)  Desacuerdo Dudoso Acuerdo RIC

2.1 “La mayor alcalinidad del agua de mar contribuye 7 (7-8) 3(1,71) 35 (20,00) 137 (78,29) 1
a aumentar la frecuencia y fuerza de vibracion de los

cilios de la mucosa nasal, favoreciendo el aclaramiento

mucociliar”

2.2 “En la mayoria de las condiciones de salud que 8 (6-8) 4 (2,28) 40 (22,86) 131 (74,86) 2
requieren el uso de agua de mar, es preferible la

utilizacion de soluciones isoténicas que ofrecen un

balance mas equilibrado con el medio fisiolégico

interno”

2.3 “En determinados casos o situaciones clinicas en 7 (6-8) 10 (5,71) 46 (26,29) 119 (68,00) 2
las que se requiera una gran fuerza de presion estan

indicadas las soluciones hipertonicas por sus efectos

beneficiosos y minimos efectos secundarios”

2.4 “El tratamiento con soluciones salinas mediante 8 (7-9) 1(0,57) 32 (18,29) 142 (81,14) 2
microdifusién/pulverizacion es mas efectivo que

los sistemas de irrigacién/chorro a causa de la

dispersion mas homogénea e intercambio de sales y

oligoelementos que consigue”

2.5 “Los lavados nasales con agua de mar se 8 (7-9) 3(1,71) 20(11,43) 152 (86,86) 2
consideran un tratamiento no farmacolégico, que aporta

beneficios més alla de la simple higiene, aliviando la

sintomatologia y, en ocasiones, reduciendo la necesidad

de medicacién, como antimicrobianos u otro tipo de

farmacos, e incluso acortando los dias de enfermedad”

2.6 “El tratamiento con soluciones marinas mejora 7 (6-8) 5 (2,85) 46 (26,29) 124 (70,86) 2
los sintomas en patologias sinunasales como la rinitis

alérgica y reduce el contenido en eosindfilos de las

secreciones nasales, contribuyendo no solo al control

de la enfermedad, sino también a reducir la dosis de

corticoides a utilizar”

2.7 “El tratamiento con soluciones marinas 8 (6-8) 6 (3,43) 42 (24,00) 127 (72,57) 2
restablece el equilibrio fisiolégico de la mucosa nasal

alterado como consecuencia de un traumatismo, un

procedimiento diagnéstico o quirdrgico”

2.8 “El uso de soluciones salinas nasales en algunos 8 (8-9) 0 (0) 8 (4,57) 167 (95,43) 1
procesos infecciosos y no infecciosos de vias

respiratorias altas proporciona algunos beneficios,

mejora el estado general de bienestar del paciente y no

presenta efectos secundarios adversos de importancia”

2.9 “Los dispositivos basados en un spray nasal con 8 (8-9) 1 (0,57) 14 (8) 160 (91,43) 1
disefio ergonémico facilita la aplicacion de la solucién

salina y mejora el cumplimiento terapéutico en relacion

a las irrigaciones/chorros nasales”

2.10 “Las soluciones salinas con agua de mar 8 (7-9) 1(0,57) 18 (10,29) 156 (89,14) 2
constituyen un tratamiento adyuvante adecuado de la

terapia farmacolégica, que contribuyen a la prevencién

y/o reduccién de complicaciones o recidivas”

2.11 “Las soluciones salinas con agua de mar 7 (6-8) 6 (3,43) 49 (28,00) 120 (68,57) 2
constituyen un tratamiento adyuvante adecuado de

la terapia farmacolégica, que permite acortar los dias

de enfermedad y mejorar de forma estadisticamente

significativa la calidad de vida del paciente frente al

tratamiento con suero salino clasico”

RIC: rango intercuartil.
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Tabla Ill. Cuestiones sobre aspectos clinicos y protocolos de actuacion del uso de lavados nasales con soluciones de agua de mar

Preguntas

3.1 “De acuerdo con su experiencia, jen qué medida el

Mediana
(25th-75th)

7 (6-8)

dispositivo de spray es preferido por los pacientes?”

Desacuerdo

1 (0,58)

Distribucién respuestas (n [%])
Dudoso Acuerdo RIC

45 (25,72) 129 (73,71) 2

3.2 “De acuerdo con su experiencia, jen qué medida el

7 (7-8)

dispositivo de dispersion en particulas finas (microdifusién) a
baja presion/fuerza es preferido al dispositivo de presién/fuerza

media o alta por los pacientes?

1(0,57)

41 (23,43) 133 (76,00) 1

3.3 “De acuerdo con su experiencia, jen qué medida las

8 (7-9)

soluciones salinas de agua de mar en spray ayudan a respirar

reduciendo la mucosidad y la congestion?”

1(0,57)

22 (12,57) 152 (86,86) 2

3.4 “De acuerdo con su experiencia, ;en qué medida las

7 (6-8)

soluciones salinas de agua de mar en spray ayudan a la eficacia
del tratamiento de las enfermedades de vias respiratorias
reduciendo la dosis y los dias de los tratamientos farmacolégicos
(antimicrobianos, antihistaminicos, corticoides, etc.)?”

6 (3,43)

47 (26,86) 122 (69,71) 2

3.5 “De acuerdo con su experiencia, jen qué medida las

8 (7-8)

soluciones salinas de agua de mar en spray ayudan a restablecer
el bienestar y la calidad de vida de los pacientes?”

1(0,57)

30(17,14) 144 (82,29) 1

3.7 “Para los especialistas en cuyo centro S| disponen de un

8 (7-8)

protocolo de uso de solucién marina, ;podria valorar si seria
muy Util en su préctica clinica diaria, disponer de una guia de
recomendaciones basada en un amplio consenso?””

0 (0)

3 (13,64) 20 (86,36) 2

3.8 “Para los especialistas en cuyo centro NO disponen de un

8 (7-8)

protocolo de uso de solucién marina, ;podria valorar si seria
muy Gtil en su practica clinica diaria, disponer de una guia de
recomendaciones basada en un amplio consenso?”

4 (2,63)

18(11,84) 130 (85,53) 2

RIC: rango intercuartil.

principalmente(!¥). Estos oligoelementos
han revelado efectos positivos en dife-
rentes procesos celulares que favorecen
la funcionalidad de la mucosa nasal.
En este sentido, el ion magnesio tiene
la capacidad de reducir la inflamacién
local a través de la reduccion de la secre-
cién de citoquinas y la desgranulacién
de leucocitos®31,32), Adicionalmente,
se ha observado que el ion magnesio
también reduce la apoptosis celular en
la mucosa respiratoria®3). La presencia
del ion calcio en el citoplasma celular
favorece la sincronizacién y regulacién
de la frecuencia de batimiento ciliar,
mientras que el potasio promueve dife-
rentes procesos de regeneracion celular
a través de la via EGF/EGFRG435), Por
otro lado, el ion bicarbonato reduce efi-
cientemente la viscosidad del mucus'y,
por tanto, facilita su eliminacién6). En
esta linea, numerosos estudios han des-
crito que el pH (7,9) alcalino del agua
marina favorece el movimiento ciliar de

la mucosa respecto al pH dcido (5,2) del
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suero fisiolégico tradicional o las solu-
ciones salinas estindares(37:38),

Otro de los resultados mds destaca-
bles del estudio es el acuerdo undnime
por parte de los expertos encuestados
en que los lavados nasales con agua
de mar podrian considerarse un tra-
tamiento no farmacoldgico que aporta
beneficios mds alld de la simple higiene,
aliviando la sintomatologia, contribu-
yendo al control de la enfermedad y a
la prevencién y/o reduccién de compli-
caciones o recidivas. Diferentes estudios
han descrito que los lavados nasales con
soluciones de agua de mar son mds efec-
tivos que el suero fisioldgico tradicional
en el tratamiento de rinitis alérgica®%40),
rinosinusitis crénica 15:16) e incluso tras
procedimientos quirdrgicos®9-21) en tér-
minos de sintomatologia, disminucién
de tratamiento con corticoides y perio-
dos de recuperacién(15:39),

Un aspecto interesante de nuestro
estudio es la necesidad de desarrollar un
protocolo o guia de uso de las soluciones

nasales de agua de mar y las ventajas que
ello aportarfa tanto a los pacientes (posible
mejora de adhesién al tratamiento) como
alos profesionales sanitarios. De acuerdo
a la experiencia clinica de los encuesta-
dos, tanto los dispositivos basados en un
spray nasal ergonémico, que facilitan la
aplicacion de las soluciones de agua de
mar, como la dispersién en particulas finas
(microdifusion) a baja presion es preferida
por los pacientes frente al dispositivo de
presién media o alta. Ambas opciones
podrian mejorar el cumplimiento tera-
péutico en relacion a las irrigaciones o
chorros nasales. Respecto a la tonicidad
de las soluciones nasales existe controver-
sia en los resultados(4041). Los profesio-
nales encuestados coincidieron que en la
mayoria de las condiciones de salud que
requieren el uso de agua de mar es prefe-
rible la utilizacién de soluciones isotdnicas
que ofrecen un balance més equilibrado
con el medio fisiolégico interno, aunque
determinadas situaciones clinicas podrian
requerir soluciones hiperténicas(6).



Tabla IV. Resultados de segunda fase estudio (RAND/UCLA)

1. El uso de soluciones salinas con agua de mar, como medida de higiene o para
restaurar la salud de la mucosa nasal, facilita la capacidad funcional de la
misma, proporcionando la humedad adecuada para una correcta ventilacién y

acondicionamiento del aire inhalado

2. Las soluciones nasales con agua de mar son preferibles al suero salino
fisiolégico por su composicién exclusiva de oligoelementos y su alcalinidad, que
contribuyen a aumentar la frecuencia y fuerza de vibracion de los cilios de la
mucosa nasal, favoreciendo el aclaramiento mucociliar

3. El tratamiento con soluciones salinas mediante microdifusién o pulverizacion
es mas adecuado en determinadas patologias de vias respiratorias altas que los
sistemas de irrigacién o chorro, gracias a que una dispersiéon mas homogénea
en la superficie de la mucosa facilita el intercambio de sales y oligoelementos

marinos

4. En la mayoria de las condiciones de salud que requieren el uso de soluciones
nasales con agua de mar, es preferible la utilizacién de soluciones isoténicas
que ofrecen un balance mas equilibrado con el medio fisiolégico interno.

Sin embargo, determinadas situaciones clinicas pueden requerir soluciones

hiperténicas

5. Las soluciones salinas con agua de mar se aconsejan como complemento al
tratamiento farmacoldgico de rinofaringitis, rinosinusitis, rinitis alérgica, rinitis
crénica y otras patologias con congestion nasal. Asimismo, ayudan a restablecer
el equilibrio fisiolégico de la mucosa nasal alterado como consecuencia de un
traumatismo o un procedimiento diagnéstico o quirdrgico

6. Las soluciones nasales con agua de mar se consideran un tratamiento no
farmacolégico que puede aportar beneficios mas alla de la simple higiene,
aliviando la sintomatologia. Ademas, puede contribuir a la prevencion y

reduccién de complicaciones o recurrencias

7. Las soluciones salinas con agua de mar utilizadas como tratamiento adyuvante
en patologias de vias respiratorias altas pueden facilitar el cumplimiento
terapéutico y mejorar la satisfaccion y el confort del paciente con respecto al

suero fisiolégico

8. Los dispositivos basados en un spray nasal facilitan la aplicacién de las
soluciones de agua de mar. Asimismo, la dispersion en particulas finas
(microdifusion) a baja presion es preferida por los pacientes frente al dispositivo
de presién media o alta. Ambas opciones podrian mejorar el cumplimiento
terapéutico en relacion a las irrigaciones o chorros nasales

9. El tratamiento ha de ser individualizado, de acuerdo al motivo de recomendacion
del uso de soluciones de agua de mar, y se debe fijar de manera clara la pauta
y la dosificacién recomendadas. Se deberia facilitar tanto informacién verbal
como escrita, recomendando al paciente (a los padres, en el caso de los nifios) la
lectura de las instrucciones de uso y el prospecto

10. Necesidad de la elaboracién de guias de actuacion acerca del uso adecuado
de las soluciones nasales con agua de mar, incluyendo recomendaciones precisas

a los pacientes

Conclusiones

Tras la realizacién de las dos fases de
las que se compone el presente estudio,
se plantean las siguientes conclusiones:
* Los lavados nasales con soluciones

de agua de mar pueden favorecer la

funcionalidad de la mucosa nasal.

* Es preferible el uso de soluciones
de agua de mar frente a las solucio-
nes salinas fisiolégicas estdndares,
debido principalmente a la alcali-

nidad y exclusiva composicién en
oligoelementos del agua de mar.

El uso de soluciones con agua de
mar es beneficioso como medida
preventiva y como co-tratamiento
para algunas patologias respiratorias
altas, contribuyendo a la prevencién
y reduccién de complicaciones o
recurrencia. Asimismo, ayudan a
restablecer el equilibrio fisiolégico
de la mucosa nasal alterado como
consecuencia de un traumatismo
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o un procedimiento diagnéstico o
quirtrgico.

*  Deberia potenciarse el uso de solu-
ciones nasales mediante dispositivos
ergonémicos en spray que permitan
la microdifusién o pulverizacién a
baja presién frente a los sistemas de
irrigacién o chorro.

*  Finalmente, el presente estudio pone
de manifiesto la necesidad de ela-
borar protocolos o guias de uso de
las soluciones nasales, fijindose de
manera clara la pauta y la dosifica-
cién recomendadas.
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Representacion del nifo
en la pintura espanola

Vicente Berdusan,

espiritualidad y tenebrismo

Pediatr Integral 2017; XXI (8): 560.e1-560.e4

—1 ste destacado pintor navarro-aragonés del siglo X VII fue
— un artista prolifico, documentindose mas de trescientas
L obras. Su pintura de raigambre madrilefia se enriquece
con el tenebrismo, la pintura veneciana y las composiciones
flamencas. Se trata de un artista de espiritualidad barroca,
bajo la cual pinta los temas propios de la época: milagros,
santos repartiendo limosna, éxtasis, apoteosis, predicaciones,
vida de la Virgen, de Cristo, la Trinidad y los nuevos santos
canonizados. Los dngeles se representan en gran parte de
su obra.

Viday obra

Vicente Berdusin Osorio nacié en Ejea de los Caballeros
(Zaragoza) en 1632 y muri6 en Tudela (Navarra) en 1697. En
Ejea de los Caballeros, localidad cincovillesa, transcurrié su
infancia. En 1640 quedé huérfano de padres y se trasladé a
Tudela, donde su tio, el arquitecto y escultor Juan de Gurrea,
asumié su tutela. Posteriormente, se fue a Madrid quizis
al taller de Carrefio de Miranda. Allf aprende el lenguaje
de los venecianos y flamencos que se estaba gestando en la
escuela madrilefia posterior a Veldzquez. Toma de Rizzi las
escenografias y los paisajes arquitecténicos, y de Carrefio el
color veneciano. También se aprecia que conoce el tenebrismo.
Por eso, unas veces se acerca a Tiziano, otras a Rubens y
su obra es un recepticulo de distintas influencias barrocas
internacionales. Es muy probable que conociese a Veldzquez
y estuviese en el Salén de Reinos.

En 1655 cas6 con Margarita Savifidn Royo y de este enlace
nacieron siete hijos. Asentado en la capital de la Ribera, donde
vivié y trabajé hasta su muerte, Berdusdn abri6 un taller de
pintura que abastecié de pintura religiosa, género al que se
dedicé en exclusiva, a un extenso territorio que tuvo su centro
en el valle medio del Ebro y abarcé Navarra y Aragén, con
extensiones hacia Pais Vasco y La Rioja.

La década de 1660 es la de su consolidacién profesional y
definicién del estilo, que evoluciona desde unos planteamien-
tos algo arcaicos a una forma de pintar desenvuelta, donde
progresivamente van prevaleciendo el color y los efectos lumi-
nicos, en perfecta sintonia con la forma de hacer de los artistas

J. Fleta Zaragozano

Sociedad Espaiola de Pediatria
Extrahospitalaria y Atencion Primaria
Facultad de Ciencias de la Salud.
Universidad de Zaragoza

coetdneos de la escuela madrilefia. A comienzos de los afios
setenta, Berdusdn alcanza la madurez y su pintura logra cotas
de gran calidad, nivel que se mantendré en la década siguiente.
Su produccién aragonesa se incrementa notablemente; especial
mencién merece el conjunto pictérico realizado para el Real
Monasterio de Santa Maria de Veruela.

La década de 1680 fue también especialmente fecunda
para la produccién aragonesa de Berdusin, tanto por el
nimero de encargos como por su entidad y calidad. El pintor
trabajé sobre todo y de forma simultdnea para Magallén y
Daroca (Zaragoza), y también lo hizo de manera ocasional
para Gea de Albarracin (Teruel), Maluenda y Villafranca
de Ebro (Zaragoza). En todos los casos citados, se traté de
pinturas para retablos, que alterné con algunos encargos
de cuadros de caballete, siempre de temitica religiosa, para
particulares.

Berdusdn, estd marcado por la Contrarreforma, por su
sensibilidad, devociones, y el famoso decoro que complace a
su amplia clientela. Pinta ciclos mondsticos como es comin
en los artistas de entonces, con historias de la orden corres-
pondiente con el fin de decorar los conventos y ejemplarizar
a frailes y monjas. Hace asi una serie de diez lienzos para el
convento de San Francisco de Zaragoza; cuatro con la Vida de
San Bernardo para Veruela, un ciclo eucaristico relacionado
con las 6rdenes para el Seminario de San Carlos de Zaragoza,
y otra serie de la Vida de la Virgen para la sala capitular de
la catedral de Tudela. Otras veces ese ciclo se agrupa en un
retablo, como el de las Dominicas de Tudela, o realiza el gran
cuadro de altar, como el de la Conversion de San Pablo, ala
manera de Claudio Coello.

Pinté a los nuevos santos canonizados en 1622, como:
Santa Teresa, San Ignacio, San Francisco Javier, San Felipe
Neri, San Carlos Borromeo, San Estanislao de Koska,
angeles en todas sus formas y también a la Inmaculada. Sin
embargo, no fue un pintor erudito. No tuvo una gran biblio-
teca, pero empleé textos del Nuevo Testamento, la Leyenda
Dorada, historias de Santos, de las Ordenes y también fuen-
tes graficas, como estampas grabadas, sobre todo flamencas,
de Rubens. Entre su obra podemos destacar, ademds de la ya
citada, fuera de Navarra, los cuadros del Museo de Zaragoza,
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Figura 1.
Inmaculada
Nifa.

de la catedral de Huesca, el retablo del convento de Santa
Teresa de Lazcano (Guiptzcoa) y la iglesia de San Ildefonso
de Madrid. En Navarra se encuentran muchos otros retablos
de este autor.

Los nifios, dngeles y santos

Inmaculada Nisia. Este cuadro corresponde a la pri-
mera época de Berdusin. Llama la atencién el color vivo y
los efectos de la luz. La virgen nifia estd rodeada de dngeles,
lleva vestido blanco y mantén azulado. El pelo largo y rubio
desciende por los hombros. Podria atribuirsele una edad apro-
ximada de diez afios. Tiene influencias pictéricas directas de
la escuela madrilefia. El tema es el mds recurrente en la obra
de este pintor: casi toda su produccién tiene que ver con la
religiosidad y el mundo de los santos. Data de 1663 y es un
6leo sobre lienzo (Fig. 1).

El cuadro San José con el Nifio Jesus es de la misma
temdtica. Se observa a San José y el Nifio, al que coge con
la mano. La figura del santo aparece majestuosa, muy alta,
de mirada apacible y la cabeza ligeramente inclinada hacia
abajo. Lleva un pequefio ramo de orquideas en una mano y
con la otra coge la mano del Niiio Jesus. Los colores de los
habitos son marrones y azules. El Nifio, de unos ocho afios,
camina mirando a San José, lleva tinica roja y, como San
José, va descalzo. Las manos y los pies no estin representados
conforme a sus proporciones correctas. En la parte superior
destaca la cabeza de Dios, que mira y controla la situacién,
ala vez que sefiala con el dedo el camino a seguir. Los colo-
res del fondo del cuadro son en tonos azulados, marrones
amarillentos y naranjas. Adopta una estructura triangular,

Figura 2. San José con el Nifio Jesus.
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Figura 3. Santa Ana llevando de la mano al Nifio Jesus.



Figura 4.
Nifio Jesus
pasionario.

estando el vértice en la cabeza del santo. También se aprecia
en esta obra, el toque de la escuela madrilefia. La obra data
de 1672, es un 6leo sobre lienzo y pertenece al Museo de
Zaragoza (Fig. 2).

Santa Ana llevando de la mano al Nitio Jesiis. Esta pin-
tura, que forma pareja con la obra titulada San Joaguin y la
Virgen Nifia, también en el Museo de Zaragoza, fue realizada
cuando el pintor ya alcanza la madurez artistica y su estilo
estd completamente definido. Es una composicién sencilla,
que representa a los protagonistas paseando y, sobre ellos,
unos dngeles en rompimiento de gloria, dejan caer unas flores.
Hibitos con amplios pliegues y colores de ambas gamas, tanto
de los personajes como de los fondos. La escena se enmarca
en una arquitectura cldsica, que muestra un paisaje de fondo
con los celajes densos caracteristicos del pintor. Las figu-
ras adquieren corporeidad incrementada por la luz cenital.
Destacan la fluidez de las pinceladas, el juego cromitico y el
movimiento acentuado en los dngeles, el dibujo correcto de
las figuras dotadas de gran volumen y de una muy personal
interpretacién de las proporciones que sittian a Berdusdn como
el mejor representante de la escuela aragonesa del siglo XVII.
Data de 1673, es un 6leo sobre lienzo de 175 por 121 cm y
procede del Monasterio de Veruela. La obra se trasladé al
Museo de Zaragoza a raiz de las desamortizaciones de 1836
y 1848 (Fig. 3).

Nifio Jesiis pasionario. Tras un controvertido periplo y
unas dudas respecto a la figura representada, un detenido
estudio de la obra, nos lleva a hacer una precisién de cardcter
iconogréfico, ya que ni se trata de un Nifio Jests con una
concha, ni de un San Juan Bautista nifio. La figura infantil
porta clarisimamente una cruz y una corona de espinas, con lo
que tenemos claro que representa a un Nifio Jesds pasionario
con dos de las arma Christi por excelencia.

Sobre el estilo y origen de la pintura, no tenemos duda
alguna de que se trata de una obra de Vicente Berdusin por
su factura, luces, encarnacién, toques de carmines y pincelada.
El pintor habia hecho algunas representaciones del Nifio Jests
solo con la cruz, como el delicado lienzo de la sacristia de
San Jorge el Real de Tudela, que se exhibi6 en la exposicién
del pintor conmemorativa del centenario de su muerte en el
Museo de Navarra. Pinturas ambas con numerosas concomi-
tancias estilisticas y también de mensaje y tamafio. Ambas
fueron realizadas para la imago pietatis, para la devocién
privada y particular y destinadas a un oratorio particular o
conventual y muy en sintonia con la época barroca. Su data-
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Figura 5.
Santa
Catalina de
Alejandria.

cién se habra de situar en la dltima etapa de su vida, a fines
de la década de los ochenta del siglo XVII o comienzos de
la de los noventa. Es un 6leo sobre lienzo. En los ultimos
aflos, la pintura pasé a la Biblioteca de la Comunidad, del
convento de las carmelitas descalzas de Corella, en donde se
encuentra (Fig. 4).

En Santa Catalina de Alejandria, se representa a Santa
Catalina de Alejandria junto a la Virgen Maria y el Nifio en
sus brazos. Corresponde a una estructura en diagonal, con
colores apagados de tonos frios, tanto de las figuras como de
los fondos. El nifio ofrece la mano a la Santa y esta le mira
con devocién. La anatomia de los miembros del Nifio y las
manos de las tres figuras no estin demasiado logradas, espe-
cialmente la pierna derecha del Nifio. Una vez mds aparece
el tenebrismo tipico de este autor, que no es sino producto
del ambiente de la contrarreforma que ocupaba el espacio
religioso. Posiblemente, data de finales del XVII. Es un 6leo
sobre lienzo (Fig. 5).

La pieza Santa Cecilia representa a esta Santa junto a un
angel que la estd coronando (Fig. 6). Para su adquisicién, el
Ministerio de Cultura ha ejercitado el derecho de tanteo para
el Gobierno de Navarra. El cuadro formaba pareja con otro de
similares caracteristicas dedicado a Santa Catalina. Ambos

Figura 6.
Santa
Cecilia.
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fueron pintados por el artista en sus dltimos afios de vida. La
Santa Catalina ya se exponia en el Museo de Navarra desde
1981, cuando fue adquirido por el Gobierno de Navarra.

Santa Cecilia aparece en el cuadro vestida con ropas ador-
nadas con joyas y sentada al érgano. Gira su cuerpo hacia la
derecha, mientras un dngel que desciende de un fondo de
nubes deposita en su cabeza una corona de flores. También
se observa en este cuadro, las desproporciones de las extremi-
dades del dngel. No obstante, hay que reconocer la dificultad
para el artista a la hora de pintar los escorzos infantiles, como
es en este caso para la pierna del dngel. Se trata de una glori-
ficacién de la Santa como patrona de los musicos.

Los expertos sefialan que esta pintura responde a las
caracteristicas estilisticas de la tltima época de Berdusdn, que
abarca de 1690 a 1697. El artista firmé en ese periodo, obras
importantes en su carrera, como el conjunto de la capilla de
los Villahermosa en el Seminario de San Carlos de Zaragoza,
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o ellienzo La Virgen y San José imponiendo el collar a Santa
Teresa, de las capuchinas de Tudela. Fechado en 1691, es un
6leo sobre lienzo de 126 por 100 cm.
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Editorial Piramide (2017)

La inquietud intelectual de un distinguido docente uni-
versitario como el Prof. Dr. FELIX LOPEZ SANCHEZ,
sobradamente conocido por su abundante y siempre intere-
sante aportacién cientifica en el campo de la Psicologia de la
Sexualidad, da lugar a la aparicién simultinea de dos libros:

Noticias

* Etica de las relaciones sexuales y amorosas.
*  Educacién sexual y ética de las relaciones sexuales y
amorosas.

El primer texto citado, escrito como “fundamentacién” de
las mencionadas “relaciones sexuales y amorosas”; y el segundo
como auténtico “programa de intervencién préctica”, impres-
cindible complemento del anterior.

Unificamos, por tanto, nuestro comentario de ambos
libros para informar y sensibilizar a los interesados lectores.

El tema de la vida sexual y amorosa obliga, en principio, a
considerar e incluso a cuestionar los viejos mitos y prejuicios
sobre la sexualidad. Factores religiosos (que merecen el respeto
del que esto escribe), politicos y cientificos, van a aparecer,
hoy en dia, enfrentados con la imparable secularizacién, el
predominio de las sociedades liberales y los conocimientos
cientificos del siglo XX y XXI, junto con la lucha, en ocasio-
nes descontrolada, de activos colectivos como el feminismo y
las minorias sexuales.

En estos momentos, el abandono de los “viejos mitos” nos
lleva a caer en “nuevo mitos” sobre la sexualidad, propios de
una sociedad de mercado, en la que las relaciones sexuales
y amorosas se han convertido en “un producto mds de con-
sumo’. La actividad sexual, condicién necesaria para la salud,
se transforma comercialmente en consumo obligatorio: se estd
pasando de la restriccion religioso-moral a la esclavitud del
mercado. Ante tan confuso panorama, nuestro autor, Dr. Félix
Lépez, propone una ética basada en un concepto positivo dela
sexualidad, fundado sobre la libertad, la dignidad, la justicia,
la igualdad y la empatia. Nos situamos, asi, ante una actitud
ética basada en el uso inteligente de la razén y las emociones:
somos seres para el contacto y la vinculacién, conscientes de
que nuestra felicidad y bienestar van a depender, en gran
medida, de cémo nos relacionamos con los demis.

El autor, como prestigioso docente universitario, expone
con enorme claridad y sencillez, clave del encomiable poder
diddctico de todo cuanto somete a la consideracién del lector.
El libro, asi, va a interesar no solo a los profesionales de la
salud, sino también a educadores, personas concretas, matri-
monios y padres responsables; pretendiendo suplir la grave
ausencia bibliogréfica, tanto nacional como internacional, en
el campo de la educacién sexual familiar y escolar. Al mismo
tiempo que se aplica la ética a un nuevo campo, ayudando, en
definitiva a vivir, gozar y amar mejor.
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@ Cuestionario de Acreditacion

PEDIATRIA INTEGRAL
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