Sindrome ﬂefr‘éﬁiﬂa por trombosis de la vena renal

Presentacion de un caso

Por los Dres.:

Linta pe ARMas CurspLo. ") Acustin Parano Bumpants"
¥ Raraer PErez MagrTingzl""")

Mias de 300 casos de T. V. R. han sido
reportados hasta el presente! por lo que
se considera una forma bastante fre-
cuente de Enfermedad Vascular del Ri-
ién. Se debe a Rayer® la primera des.
cripeién completa, en 1939, que la sitia
como entidad patolégica.

Una extensa revision de la literatura
europea. fue realizada por Abeshouse’
en 1945, con un total de 228 caszos, de
los cuales 98 eran nifos, v 90 de estos
eran menores de 2 meses de edad.

Kaufman® reviss la literatura mundial
desde 1900, reportando 96 casos, 6075
de ellos eran menores Je 2 mezez de
edad.

En 1950, McClelland y Hughes® en-
cuentran 3 casos, cn 328 autopsias de
nifios. Kohernick, Moore and Wigles.
worth® publican 4 casos de una revision
de 1,092 autopsias de ninos, en un pe-
riodo de 12 anos.

Se ha senalado que la T. V. R. es mas
frecuente durante el periodo neonatal.
con igual incidencia en ambos sexos.
pudiendo ocurrir con idéntica frecuen-
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cia en el lado izquierdo, que en el deve-
cho. Aproximadamente cn el 509 de lo-
casos reportados, era hilateral.’

La oclusion de la vena renal puede
establecerse en una forma aguda, provo-
cando infarto hemorragico del riném.
traduciéndose clinicamente por dolor.
hematuria ¥ tumor abdominal palpable.
con pérdida de la funcién renal.’ =

Si la oclusion se¢ produce en forma
gradual, lenta. puede dar un sindrome
nefrético, con intenso edema, proteinu-
ria. hipercolesterolemia. hipoproteine-
mia. v oliguria, como ocurrié em €] caso
que presentamos. Es importante aclarar
que en la literatura pediatrica ez mucho
mas frecuente la forma aguda. Hasta
1957, =olamente 4 eazos han sido publi-
cados de sindrome nefrético asociado
a T. V. R. en ninos.”

CASD CLINICO

Se trata de una nifa mestiza de 17
meses, que ingresa en nuestro servicio
el dia 29 de noviembre de 1963. HC:
370422. Por distensién abdominal. Se-
ziin refiere la madre, fue sana v aumen-
16 bien de peso hasta los 4 meses de
edad, en gue comenzé a presentar con
frecuencia vémitos y diarreas. En una
ocasién, no precisa cuando, le noté au-
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mento de volumen de la cara y miem-
hros inferiores, consulté a un médico.
que le dijo, podia ser de los rifiones.
Hace 15 dias . tave diarreas liquidas,
abundantes, verdosas, fétidas y flemosas.
acompanadas de vémitos vy fichre de
39°C. A los dos dias habia mejorado
ol euadro digestivo. pero. la nota de
vaida, zin apetito. con aumento de vo-
lumen del abdomen v miembros infe-
viores. por lo que decide Hevarla a
nuestro cuerpe de goardia. En los an-

tecedentes  patoléogicos personales: sa- |

rampion. hronguitie. No transfusiones
de sangre. En los prenatales: anemia.
peliparasitismo. que fue tratado. Cuatro
rmharazos: 3 partos fisiolégicos. Un
aborto cspontines. En los natales todo
fue normal, no cianosie, no ictero, Hanto
fuerte, pesd 7 lhs. Fue alimentada a
pecho v Pelargin durante 5 meses. des.
puéz pecho y leche de vaca hasta los
9 meses. en que continia solamente con
esta altima que es la que toma actual-
mente, A partir de los 3 meses: jugos,
vompotas, cereales, v earnes, polivitami-
nicos. Huevo no.

Lia madre notaba aumento de peso
talla normal, hasta hace aproximada-
mente 3 meses. La nina es irritable,
tiene =sueiios intranguilos 1 Desde hace
ino= mesezs). Se succiona el pulgar.

Fue vacunada con BCG (al nacer).
antipolio v triple.

En los antecedentes familiares no hay
datos de interés, solamente la abuela
materna asmatica.

Exumen fisico:

Es una nifa de 17 meses, mestiza,
von panicule adiposo disminuido. Piel
v mucosas palidas. Livedo reticular ge-
neralizado al llante. Llama la atencidn
-u abdomen distendido v edemas maleo-
lares que dejan “godet™.
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Mediciones: Peso 17 lhs.

CEHE,
CC 45
CT 44 ) AR
CA 48 [Indice de Wilkine > 1
Talla 80 32

Distrofia de 1° Grado, 77% de su
peso, de acuerdo con la clazificacion de
Gomesz.

Presenta estrabismo convergente, li.
gera prominencia de los globos gculares,
La consistencia cartilaginosa de loz pa-
hellones auriculares esta disminuido. EI
abdomen esta distendido. la maniohra
de Tarral ¢z positiva. Hay hipotonia
muscular. mas acentuada, en miembros
inferiores. El resto del examen fisico
a3 negativo,

Los exdmenes complementarios arroja-
rovy o siguiente:

Los andlizsis a su ingreso:

Hemograma:
e

Hematies @ 3.410,000

Leucocitos: 10,000

HB: 8.2
ST : 02

s 45 Aniso: x
E 04 Hipocromia: xx
L 42

M n7

Hematocrito: 32% . Eritrosedimenta-
cion: 85. Colesterol total: 273 mle-.
Prot. totales: 4.2. Serina: 2.1. Globu-
lina: 2.1. Glucosa: 96. Urea: 27. lono-
grama: Sodio: 120 meq. Potasio: 4.8
meg. Cloro: 117 meq. Bicarbonato: 15
meq. Bilirrub. total: 0.55. Bilirrub.: 0.30
indirecta. Liquidos totales (Kunkel)
2,125 mlg.% . Serologia: Negativo.
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Orina: Den.: 1012, Reacciéon acida.
Color turbio. Albtimina 1 gr. Cilindros
hialinos v granulosos. Se aislé en copro-
cultivoe una salmonela C zolamente sen.
sihle al Furodone.

Seroprofeinas:
En % En GM%:

Proteinas totales .. .. 6.33
Albtinima .......... 27.50 1.74
Glob. totales ....... 72.50 4.59
AMa-Y ..o aaiaiy 7.50 0.47
1§ 1 g 30.00 1.89
Bela: wsns oo ans 16.50 1.04
Gamma .....coeees- 18.50 L.1%

Exiamenes complementarios realizados
posteriormente al ingreso:

Hematies: 2.550,000). Leucocitos: 11.
mil. HB: 6.40 gr. Poli. 40. Linfo 353.
Eo:. 3. Monos. 4. Aniso: x. Hipocro-
mia: xxx. Colesterol 700 mg.5c. Urea
66 mg.

Orina: Densidad 1,010, Albiimina 1.5
gr. Cilindros Hialinos y granulosos. Eri-
trozedimentacién 80. Se realiza placa de
abdomen simple que es negativa. Albai-
mina #3%. Alfa-2 49. Beta: 10%.
Gamma: 3% (Electroforesis de las pro-
teinas en orina) .

Evolucidn: La nifin evoluciono seve-
ramente con acentuada extension de sus
edemas que legaron al amasarea. Oli-
guria que se intensifieé vy culminé en
anuria, no respondio al tratamiento es-
tablecide con esteroides y antibidticos.
Murio a los 76 dias en un cuadro de
insuficiencia remal.

INFORME NECROPSICO

La necropsia sc realizé en el cadaver
de una nifia de aproximadamente un
aiio vy medio de edad que presentaba
marcada palidez cutdneomucosa e in-
filtracion edematosza en el tejido celular
subeutaneo de abdomen. genitales ¥
micmbros inferiores.

2{M}

En cavidad crancal las meninges, en-
céfalo y sistema vascular eran de carac-
teristicas normales. Existian 40 cms. de
un liguido amarillo transparente en am-
bas cavidades pleurales y aproximada-
mente 30 ce. de un liguido semejante en
cavidad peritoneal, siendo las serosas
que revestian estas cavidades de carac.
teristicas normales. Los pulmones pe-
saron 34 grs. ¢l derecho vy 55 grs. el
izquicrdo, presentando una configura-
cion externa normal y conservacién de
las crepitaciones. El corazén temia un
peso de 49 grs. ¥ no existian anomalias
en la desembocadura y emergencia de
los vasos venosos y arteriales, asi como
tampoco comunicaciones anormales en-
tre las cavidades cardiacas. La aorta y
sus ramas no presentaban alteraciones.
A nivel de ambas venas renales existia
una trombosis en distintas etapas de
organizacion que no ocluia completa-
mente dichas venas. En el tractus diges-
tivo solamente se¢ observaron ulceracio-
nes superficiales y zomas congestivas a
nivel de la mucosa del ileon terminal
v del colon. El higado temia un peso
de 550 grs. presentando una superficie
lisa y brillante, una coloracién rosado-
amarillenta y una consistencia normal
al corte, con conservacion del patrén
normal. El péancreas, la vesicula biliar
v los conductos hiliares extrahepaticos
cran permeables y de forma normal.
Los rifiones pesaban 73 grs. el derecho
v 71 gre. el izquierdo (peso normal 40
v 43 grs.) presentando una capsula fina
y transparente que se desprendia con fa-
cilidad v dejé al descubierto una su-
perficie de color rosado-amarillento; al
corte la consistencia era normal v exis
tia una buera delimitacién entre corteza
v médula, midiendo la primera 0.6 em.
y presentando cstriaciones amarillentas.
La médula era de color rojize y pre.
sentaba también algunas estrias amari-
llentas. El sistema urétero-pielo-calicial
v la vejiga eran nmormalez. El ttero, los
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Fig. 1. Corte histolégice en el gue se observa una rama de ln vena reanl
dilatada v con un trombo. orgenizado en su imterior. H-E > 80,

ovarios vy las trompas eran de -caracte-
risticas mormales de acuerdo con la
edad. El bazo tenia un peso de 30 zrs.
v existia disereta prominencia de los fo-
liculos en la superficie de zeccién, Los

ganglios linfaticos del mesenterio esta
han discretamente avmentados de volu-
men v su consistencia era blanda al
corte. No existian  alteraciones en las
glandulas de secrecion interna.

Fig, 2. Glomeérules con engrosemicnto de lo membrann basal, Schiff = 360,
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En ¢l examen histolégico de los ri-
nones =0 evideneid dilatacion de las
venas del hilio con trombos organizados
en s interior. Todos los glomérulos
presentaban un engrosamiento difuso de
Ly membrana basal que fluctuaba entre
lisereto a moderado con cierto aspecto
rigido del ovillo glomerular. Existia
vilema v disereta fibrosis intersticial. asi
rome algunos cilindros proteicos en las
luces tabulares, esporadicamente. El ci-

de las células linfomonocitarias a nivel
de la limina propia de la mucosa: exis.
tia hiperplaszia reticular de loz foliculos
linfoides del ileon. En el resta de lo-
drganos solamente se observé la existen-
cia de discretos signos de congestién.
mis evidentes en el higado.

Las conclusiones anatémicas fueron
las siguientes: Enterocolitiz uleerada
inespecifica: trombosiz no oclusiva de
ambas venas remales: engrosamiento di-

Fig. 3. Células tubulares de aspecte clare, vacuolado, cargadas de lipidos,
H-E 3 360,

toplasma de las eélulas tubulares a nivel
de corteza y médula, tanto las que re-
visten los tibulis como las que estan
desprendidaz: en =u luz, presentan un
citoplasma claro, vacuolado que toma la
coloracién de las grasas neutras (Sudan
I1I). Hay depdsitos esporadicos de eal-
cie hacia el vértice de algunas pirami-
des. En pulmdn se evidenciaron émbolos
organizados en la luz de pequefias ra-
maz de la arteria pulmonar: no exis-
tiendo infartos pulmonares. En el in-
testino s¢ confirmaron laz uleeraciones
superficialez v se evidencié un aumento

a2

fuso de la membrang basal glomerular
v depdsito de lipoides en las células
tubulares: hidrotérax hilateral, ascitis
v edema de la pared abhdominal, geni-
tales y miembros inferiores: trombo-
embolismo pulmonar.

COMENTARIOS

La T. V. R. puede ser primuaria o se-
cundaria. En el tipo primario, mas fre-
cuente durante el periode neonatal, lu
trombosizs s¢ inicia en la misma vena
renal. La etiologia es desconocida, pero
numerosos [actores inherentes v adgui-
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vidos han zido citados.” Los factores
inherentes comprenden la tendencia ha-
cia la deshidratacién que tiene el recién
nacido, lo que da un aumento de I
vizcosidad sanguinea, que por otro lado.
va existia como resultado de la polici-
temia fisiolégica. Los rifiones poseen.
a esta edad. una doble red capilar se-
parada por un lecho arteriolar, los vaso-
son de pequeno calibre, lo que favorece
el estasis, que estd a su vez acentuado.
por las presiones vasculares relativa-
mente hajos en tode el sistema cireula.
torio renal del nifio recién nacido, asi
vomo por el decibito mantenido. A tode
vsto se anaden una serie de factores
adguiridos, predisponentes, como son:

1. Trauma obztétrico. 2. Deshidrata.
cion por diarreas y vomitoe. 3. Infeccio-
nes, en cualquier parte, con dafio vascu-
lar por accién de las toxinas, 4. Shock.

La mayoria de los casos estan asocia-
dos con diarreas v deshidratacion o 2ep-

sjw

El hecho de gue una obstruccion par
cial o gradual de las venas renales canse
un sindrome nefrotico en ¢l hombre e-
perfectamente conocide, destacindose
(que existen otros factores mecinicos que
aumentan la presién de las venas renales
v también pueden dar lugar a ello, como
son la trombosiz de la vena cava por
encima de las renales, la pericarditis
constrictiva, la insuficiencia cardiaca ¥
la enfermedad valvular tricispidea.”

Sin embargo, la presencia de este fae.
tor etiolégico en nifios es rara, existien-
do muy pocos casosz reportados de esta
entidad,

Loz cambios histolégicos renales en
la trombosiz venosa han sido amplia-
mente revisados por Pollak ¢1 al'® El
engrosamiento de la membrana basal
slomerualar luce ser uno de los mas cons-
tantes ¥ atin en los cazos en que esto
ne era cvidente en loz glomérulos, con
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el microscopie de luz, estaba sujetg o
la capacidad de resolucidn limitada del
mismo."* Este engrosamiento =e ha cons.
tatade tan temprano, como e, a los 11
dias de iniciada la trombosis.’” La dila-
tacion, atrofia v signos degenerativos
tubulares, asi como el edema v la fibro.
sis intersticial han sido zefalados en
mayor o menor grado. dependiendo del
tiempo de evolucion, en los casos repor.
tados.' " El presente caso muestea la
mayor parle de los cambios senalados:
los cuales se semejan mucho a la glomé.
rulonelritis membranosa.

Existen en nuestra paciente todos los
elementos clinicos y hioguimicos, como
son: cdema intenso, proteinuria, oligu-
ria & hipercolesterolemia. que caracteri-
zan al sindrome nefrdtico. Lo que la-
maba puestra atencion. puesto que la
edad promedio de comienzo de esta
enfermedad se senala. nunca antes, Jde
los 2% aiios; menciondandose excepeio-
nales aquelloz garos casos de nefrosis
familiar que pueden aparecer en perio-
dos muy tempranos de la vida, ain en
el recién nacido, estos casoz se ha dicho
son de una extraordinaria gravedad.'!

Ultimamente en la literatura =¢ han
seialado ecasos de la llamada  nefrosis
cengénita de prondstico muy severo gue
puede reconocer distintas etiologias: 3
asi sefalamos que D). Lawson y Alan
Monerieff en su estudio de nefrosis en
una revisién de 40 anosz, tuvieron tres
pacientea de la llamada nefrosis congé-
nita, wno de los cuales presentaba al
igual que el nuestro, una trombosiz de
la vena renal de larga duracion que =
extendia alzo. a la vena cava inferior.””

Azi, pues la instalacion o edad tem-
prana del zsindrome nefrotico v la seve-
ridad de =u evolucién en nuestro caso,
sin respuesta al tratamiento establecido
con esteroides, y antibidticos, nos sugi-
rié la posibilidad de estar en prezencia
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de una forma de nefrosis lipoidea in-
fantil."”
RESLUMEN
Publicamo: un caso de zindrome ne-
irdtica asoriade a tromboziz primaria

de la vena renal, bilateral, en una nina
de 17 meses. Hacemos algunos comenta-
vios sobre la anatomia patolégica v re-
calcamos la raveza de csta etiologia del
sindrome nefrético.
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