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INTRQi)UCCION: 

la glomérulonehitis rápidamente progresiva (GRP) incluye un grupo de 

nefropatias caracterizadas clínicamente por una brusca Y progresiva reducción de 

La función renal y desde el punto de vista histológico, por la presencia de 

importante proliferación celular extracapiLar, caracterizada por el depósito 

circunferencial de fibrobLastos, macrófagos y células epiteliales en el espacio de 

Bowman, en forma de semilunas( 1 ,13,14,15). Las clases de presentación 

histológica más frecuentes son la proliferación mesangial difusa o a las 

.. glomertOOpatías secundarias a enfermedades sistémicas, como el lupus 

eritematoso sistémico o la púrpura anafiladoide. En la minoría de los casos, por \o 

menos en la edad pediátrica, se encuentra exclusivamente las lesiones 

concéntricas (semilunas) (11). 

la etiología de la GNRP en niños enfermedad renal por inmunocomplejos en 74% 

donde la GNA post-estreptocóccica 9.2%; sm depósitos inmunes 12.2%; 

enfermedad anti-GBM 6.5%. Se han realizado reportes comparativos con estudios 

en adultos con similares porcentajes, sin embargo la enfermedad anti-GBM 

"J adquiere relevancia (14). 

.• ' 

la incidencia de la enfermedad en pediatría es desconocida, pero se ha estimado 

en adultos de 0.7/100,000 por año. Es más frecuente en~, pero puede 

presentarse en edades tempranas( 1,4,14). No hay pred~ección por el sexo, sin 

embargo en los adultos es más freaJente en los hombres. La presentación usual 

es el síndrome nefritico agudo, con hipertensión arterial y disminución del voIúmen 

urinafio, azotemia, proteinuria y hematuria . 
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El siguiente esquema resume la patogénesis de la GMN RP(20): 

.' Ataque inmune 

(Leucocitos po~morfonudear' C5b-9, macrófagos, etc .. ) 

~[=~eo~ I 
Actividad procoagulants ¡ =: fibrinógeno en el espacio de 

1 
fibrina 

1 
Atr.""""-'>n de los monocitos Proliferación de céhJas 

epiteliales r· 
L-----tIoofnn~rj·oo· de ...... 1----------' r Semilunas " 1 

~=.!. ápsuI. c;:: do n 
1 Sintesis de MBG Y Desaparecen 

CoI6gena en semllunas senjJunas 

RbrosIs y colapso glomendar ... I 

La presencia de síntomas prodrórnicos son frecuentemente de etioklgía viral o 

bacteriana. El edema es raro como signo prodrómico, pero cuando se presenta 

tiene historia de varias semanas. Pueden encontrarse síntomas de vasculitis oomo 

son fiebre, artralgias, mialgias, rash, neuropatía periférica y signos en otros 

órganos involucrados (v .9-: hemorragia pulmonar)( 15). 

4 



, 

Los haltazgos de 1a00rat0ri0s son rmportantes para el diagnóstico de 

gkMneruklnefritis y del grado de disfunción renal porque el diagnóstico de GRP se 

•. realiza por biopsia. El examen de orina es crucial para el diagnóstico, proteinuria, 

en algunos casos, masiva como se observa en síndrome nefrótico, hematuria 

microscópica o maaoscópica, acompañada de cifindros, granulosos, hialinos y 

hemáticos. La anemia es frecuente, normocrómica y normocítica, en contraste 

con el adulto, la anemia es por deñdencia de hierro en el síndrome de 

Goodpasture (11,12,15). La trombocitopenia es leve a moderada. La función 

.. gIomerular esta disminuida, frecuentemente menor de 50%, el nitrógeno ureíco y 

la aeatinina están elevadas. La falla renal aguda puede llevar a hiperkalenUa, 

hipcmatremia, acidemia e hiperfosfatemia. 

• 

Hay reportes de hipergamaglobu~nemia en 8 de 13 pacientes. Usualmente el 

complemento esta bajo, puede haber evidencias de comp¡e;os inmunes circulantes 

y aioglobulinas. la enfermedad antimembrana basal glomerular (anti-GBM) se 

evidencia por la presencia de anticuerpos anti-GBM. La ekwadón de anticuerpos 

anticitoptasma de neutróñlo (ANCA), se presentan en pacientes por lo general con 

GRP idiopática. 

La clasificacjón de GRP se ha realizado por los saguientes métodos: 

1- Por los hallazgos de la inmunofluorecencia: se dividen en depósitos lineales 

(tipo 1), granulares (tipo ti) Y ausencia de depósitos (tipo 111) 

2- Por el porcentaje de semilunas: mayor del 50% o menor del 50%, 

método de dasificaci6n actualmente en desuso. 

3- la dasfficación utilizada actualmente es la asociada a los hallazgos en la 

inmunoflurescencia, datos díntcos Y de laboratorio: 
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Tab&a 1 
CLASIFJCACION DE LA GLOMERULONEFRITlS RAP1DAIIENTE PROGRESN'A (1). 

1. ENFERIIEDAD ~ GLOIIERUl.AR: 
Gl.OMER\A..OfEF RAPtDAIIENTE PROGRESIVA DIFUSA PRlIIARIA: 

TFO 1: a.nIi-GBM., t_,agía ~ (con anti-GBW) 
TFO It: sr. NK;A ni ri-GBIoI. asociado a et 1 le¡ "Ieáod por CIOI11pi<$> lIvntI>e_ 
TFO -= ~ . í con 1<HCA':¡ 
TFO N: lGta í con ri--G8t.I y ~ 
TPO V: pau:::i--'rmIro ( .... ~ o anIi-GSW) 

COH OTRA aFERIfEI),U) GLOIIERULAR SUPERIIIIPlJESTA: 
GiIomer'*>nefoi _ogiocapiar (lipo a) 
~ _be ... iOS8 (con o sin anti-G8M) 
NRopatIIIIgA 
Esclerosis focal (rara) 

ASOCIADA A EHfERJEAD .. FECCIOSA: 
GIofroenjone/ri post--esao eptoc.ocica 
Endoc8f'diIIs rne<X:iosa 
Abscesos viceraIes 
HepaIiis B Y e 
Wecc:iOn por "';1I1ico¡:l<asI""""""""'IIa 

~ 
ld.Jenza (?) 

AsoaADO A ENFERIIEDAIl MUL TISISTEMICA.: 
~ et lIei,oftl'DO sis:IMIico 
ErIannedad de GoodpasI1Ie (anb-G BW con hemorra ¡;a p'*'>ooa r) 
Po:.pt.n de H~ 
Poiao ¡getis sistémica: 
Pci.anQetis ,"ia oscópCa (con ANCA) 
GrsooIomIItosis de Wegener (con ANCA) 
sraome de Ougg--Sh.uss 
Otras veriantes 
~ 
ea.-cmma (pt.*n6n. Pf6st8Ia., vejiga) 
Lrioma 

ASOCtADO cotoIIlEOICAMENTOS: 
AIopu1noI 

Riampic:iI '" 
D-peiklawillíi!l 
Bo..cianoOe 
!-ido aIazir 18 

El factor pronóstico se ha modificado con tratamiento siempre y ruando el 

diagnóstico se realice oportunamente_ Se menciona que el 30.7% en una serie de 

8 de 26 pacientes progresaron a insuficiencia renal crónica terminal (tReT), el 

predominio de las semilunas fibrosas, el porcentaje de semilunas (>80%) fue 

indicador de peor pronóstico (1 3). 

El tratamiento está basado en dos tipos de estrategias: 

1- Según los mecanismos inmunológicos implicado en el daño gIomerular: en los 

ruales se ha utilizado esteroides, cidofosfamida, azatriopina y ddosporina 

(3,8,13,14). La presencia de los complejos inmunológicos y los hallazgos en la 
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biopsia renal circulantes han puesto la plasmaféresis como opciÓn terapéutica 

(12). 

;.. 2- La intervención de los mecanismos de coagulación, especialmente fibrina Y 

plaquetas: anticoagulantes y antiagregantes ptaquetarios. 

Los COIllJ)Ieios inmunológicos circulantes que han puesto la plasmaféresis como 

opción terapéutica (12). 

Ttene tres objetivos el tratamiento en estadio agudo: 

1- Control de la inmunopatok>gía 

• 2- Suprimir la inflamación aguda 

3- Limitar la cicatrización. 

Tabla 2 
PULSOS DE IIETLPREONISOLONA (IITP)EN LA GRP(14). 

1. 30 mg1kg metilprednisOOna (no exceder de 19r) iltravenoso en 60-90 minutos en erial 
attemos por 6. 
A. Si tiene desequilibrio ~ o hipertensión dar seguimiento intensiYo. 
B. Signos vitales estrictos. 

2. Posteriormente prednisona 2mgIkgldia por un mes 
3. Disminución: 2mgIkg en dias alternos por 1 mes; dismimrir progresivamente la ~ 

en un mes cuando se obtenga Q.2gn"Kg en d~ alternos retirar1o. 

7 



• 

JUSTIFICACIÓN: 

Es poco lo que se ha escrito recientemente de glomerulonefritis rápidamente 

progresiva en niños. Nuestro hospital tiene registros realizados en la década de 

k>s 70, por lo que nos ha interesado realizar este estudio (17). Los reportes de 

otros centros nos han orientado ha investigar cúal es nuestro avance en esta 

enfermedad (1,4,14). 

Este estudio servirá de preliminar para investigar e identificar ruIDes son los 

factores de riesgo mayor para una IRCT en GRP. La GRP sin tratamiento, en la 

mayoría de los casos lleva un curso progresivo a IRCT. Teniendo en cuenta la 

severidad de esta condición, su re\ativa rareza y sus múltiples etiologías, resulta 

difícil valorar la eficacia de los diferentes regímenes terapéuticos, por lo que el 

trabajo podría identificar posibles variables con implicaciones pronósticas y 

terapéuticas (13). 

OBJETIVO: 

Conocer la prevalencia de la GRP, así como las características dínicopatok)gicas 

de los pacientes y su evolución en Hospital Infantil de México FedeIico Gómez. 

g 



DEFINICIÓN DE VAQI.A8l ES: 

1. GIomerulonefritis rápidamente progresiva (GRP): incluye un grupo de 

afecciones caracterizadas dínicamente por una brusca y progresiva 

dedinaclón de la función renal Y desde el punto de vista histológico, por la 

presencia de notable profrferación celular extracapiar (se mil unas). 

2. Diagnóstico dínico pre-biopsia: Se define como el diagnóstico presuntivo en 

base a historia, exploración física Y exámenes de laboratorios. 

3. Diagnóstico anatomopatoI6gi: 

• Biopsia renal: Pnx:edimiento lécnico para la obtención de tejido renal para su 

análisis histopatológico. Se realizan tres tipos de estudios histopato46gicos: 

microscopía óptica , inmunofiuorescen Y miaoscopía e&ectrónica 

4. Diagnóstico Clínico: 

A- Hipertensión arterial: ruando la presión sanguínea sistóItca o diastólica es 

mayor que el percentiIo 95 para la edad según recomeodaciones del T ask F0fC9 

(19). 

B -Filtrado gIorneru\ar: fue determinado por fórmula de Schwartz con valor normal 

~ de 80-11 Omllminl1. 73m2 se. Fórmula Schwa.rtz K X tafia (an) I aeatinina 

séric:a, donde K es lBl8. constante por edad, < 1afto 0.45, 2-12 años 0.55, > 

12aflos 0.7 (16). 

• 

C- Anáisis de orina: Prueba efectuada en orina al azar, con interés en proteinuia 

(va1or normal < 0.2g rll) , Si ib ocitos (valor normal <5OOImm3), leucocitos {valor 

normal <2OOOImm3), sedimento t.mario . 
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5. Evolución dinica. Si el paciente presentó mejoría, insuficiencia renat aónica 

prueba de función renal <5OmIIminI1.73m2 se que ublice algún método 

~.. cialítico, trasplante renal o muerte. 

6. Tratamiento: si se utilizó esteroides (prednisona, metilprednisolona), 

plasmaferesis, otros inmunosupresores (cicIosporina, 

azatriopina,cicIofosfamida); dosis, tiempo de tratamiento, efectos colaterales 

relevanteS. 

7. Síndrome nefñtico: presentación dínica de hipertensión, hernatlria y edema. 

.. 8. Síndrome nefrótico: presentación d inica de edema, hiper1ip\demia, abumi'luria, 

hipoaIbuminemia. 

l. 
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METODOl..OGIA: 

Es un estudio retrospectivo, transversal, analffico. Revisamos los expedientes de 

todos los pacientes con diagnóstico de glomerukmefrit.i rápidamente progresiva, 

en el Hospital Infantil de México -Federico Gómez" durante el periodo 1985 a 

1997. Los pacientes fueron seleccionados por los estudios de biopsia renal, 

registrados en el Departamento de Patología del HIM durante el pericxlo 

mencionado. Se registraron los datos en hoja establecida anexo 1. 

La población estimada de estudio es de 54 pacientes, que son los pacientes 

registrados en los libros de patología del hospital. 

Se agruparan los pacientes en tres grupos según los resuttados histopatológicos 

del porcentaje de semilunas: 

Grupo 1: menor del 50% 

Grupo 11: entre 50-79% 

Grupo 111: 80-100% 

B análisis estadístico se realizó con prueba -r, coeficiente de correlación -r" 

Pea.rson. Con significancia estadística de p<0.05 para las pruebas . 
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RESUL T AOOS : 

En el periodo mencionado se diagnosticaron 57 casos de glomerulonefritis 

rápidamente progresiva (GMNRP), de los cuales se consiguió rescatar el 

expediente en 40 pacientes. 26 pacientes fueron del sexo femenino, con una 

relación masculino:femen ino de 1.2: 1, no encontrando diferencia significativa para 

los grupos, la edad promedio fue de 9A±3 años. De los 40 casos la infecdón 

respiratoria procIrómica se encontró en 13 pacientes que representó el 32.5% 

distribuidos en todos los grupos. El 100% de los pacientes presentaron hematuria, 

proteinuria (8.0±8.2 gil) Y ciliodruria, donde 55% presentó cilindros hemáticos. 

Hubo predominio en la presentación dínica como síndrome nefrótico en 19 

pacientes (47.5%) y el síndrome nefrítico en 21 pacientes (52.5%). Sin embargo 

se presentó como síndrome nefróticolnefrítico en 34 pacientes (85%). Todos 

tuvieron retención de azoados, con depuración de creatinina menor de 

2Omtfmin/1.73m2 se (30+..25 mllminl1.73m2 SC) en 19 pacientes (47.5%), con 

aeatinina inicial de 4.7±4 mgIdl, el grupo e presentó mayor creatinina inicial 

6.4±2.5 mgfdl no encontrando diJerencia significativa con el grupo B, respecto al 

grupo A p=O.OO2. El complemento séIico fue nonnal en 21 pacientes (52.5%), no 

encontrando diferencias en los tres grupos. En cuanto a los haRazgos 

histopaIógicos la glomerulonefl itis ende Y extracapilar difusa fue difusa en 28 

pacientes (JO%) Y focal en 12 pacientes, la inmunofluorescencia positiva para IgG, 

C3, fibrina y C1q en 62.5%, en 10 pacientes (25%) la muestra fue insuficiente para 

inmoooftuorescencia. 17 pacientes recibieron tratamiento inmunosupresor de los 

cuales no respondieron 16 pacientes (94.1%), sólo un paciente respondió al 
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tratamiento (5.9%) GN PI. En el seguimiento 27 pacientes evolucionaron a 

insuficiencia renal crónica terminal (67.5%), 5 pacientes permanecen en 

.' insuficiencia renal aónica sin requerir diálisis, 7 pacientes recuperaron la función 

renal (17.5%), 3 pacientes fallecieron uno por trombosis de la vena mesentérica, 

uno por hemorragia pulmonar y otro por causa desconocida. De los Ll"émicos 19 

padentes se integraron a diálisis peritoneal Y 4 de ellos fueron trasplantados 

renales, dos han perdido el injerto uno por enfermedad por citomegalovirus y otro 

por recurrencia de la enfermedad en el riñón trasplantado. Se encontro una 

preva}encia de 7 casos por 10,000 ingresos que corresponde a 5 casosIaño. En 

cuanto al pronóstico encontramos en cuanto al porcentaje de sem~unas, < 25% de 

semllunas favorable, entre 25-80% impredecible Y > 80% de:sfavorabIe. En cuanto 

a la etioIogia la glorner\Aonefrit post-irñecciosa tuvo evolución fa~ . 

• 
l3 



Cuadro 1. Diagn6sticos iniciales en pacientes con 6~. 

Diagnósticos N % 

GN post-infecciosa 13 32.5 
Henoch-SchOnIein 5 12.5 
SN iciopático 5 12.5 
IRCT 3 7.5 
Lupus eritematoso 3 7.5 
GMNRP 3 7.5 
Sfndrome nefrftico 2 5.0 
19A (1 AIport) 2 5.0 
HSF 2 5.0 
SHU 1 2.5 
Uropatia obstructiva 1 2.5 

Cuadro 2. Distribución según prcsartación clínica. 

Presentación erinlca N % 

Sic Id! eme Nef. ótico 18 45 

Síndrome Nefritico 22 55 

Slndrome neí". fticoinefi ático 34 85 

14 
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Cuadro 3. Ualazgos de laboc'Crtorios. 

N % 

Proteinuria 40 100 

Hematuria 40 100 

Cilindruria 40 100 

Cil Hemáticos 22 55 

Leucocituria 36 90 

Cuadro 4. Hallazgos H"astopatoIogicos. 

N -Jo 
GN focal < 50%* 13 32.5 

GN difusa > 60%* 27 67.5 

IF insuficiente 10 25.0 

IF positiva: 
19G, C3, Rbrina, C1q 
FibrinógelIO 25 62.5 

* % de semllunas 

lS 



Cuadro 5. Trcrtamiento de los paciaIte.s con GM,t.,RP. 

N % 

Metilprednisolona 9 22.5 

Con cicIofosfamida 8 20.0 

Respuesta (PI) 1 5.9 

Sin respuesta 16 94.1 

Cuadro 6. Destino final de paciaIte.s GMJo.RP. 

N % 
Programa de diálisis 19 47.6 

Trasptante renal 4 10.0 
Perdida injerto por 
rea.-rencia de la. 
et Ifermedad 1 25.0 

Curación 7 17.5 
GNPI 5 
Henoch-SchOnIEWl 2 
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Cuadro 7. Destino final de pacientes con GMI\RP. 

tJ ~ 

UREMIA 22 55.0 

!Re 5 12.5 

FAll.ECIERON 3 7.5 

PERDIDOS 3 7.5 

OJADRO 8. Pronóstico según lesión histológica. 

Post-mfecciosa fGVOl'Gble 

< 25% fGVOl'Gblc 

.~. 
25-801. ilnp'edecible 

" 8Ot. de.sfavoIoabIe 

17 
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DISaJSIÓN: 

f· La prevalencia de la gIomerulooefritis rápidamente progresiva en el Hospital 

Infantil de México Federico Gómez es de 7 casos por 10,000 ingresos que 

representa 5 casosIaño, teniendo una mayor frecuencia que lo reportado en 

adultos (1, 14). Las manifestaciones dínicas iniciaJes que resultaron relevantes 

para orientar el diagnóstico precoz fueron el descenso de la filtración glomerular 

evidenciado por la creatinina y la depuración de a-eatinina Y la presencia de 

'..... síndrome nefróticoInefritico. En cuanto a la edad Y el sexo no encontramos 

diferencias, aunque se ha encontrado un predominio del sexo masculino en 

algunas series (4,13). Respecto a los hallazgos en sedimento urinario está de 

acuerdo a lo reportado (proteinuria, cilindruria) al igual que la proteinuTia en rango 

nefrótico. Respecto a los diagnósticos iniciales la glomeruloneftitis post-infecciosa 

con 13 pacientes (32.5%) y PUrpl6a de Henoch-SchOnlein 12.5% fueron las 

patologías con mayor posibilidades de GMNRP, 3 pacientes (7.5%) se realizó el 

diagnóstico de GMN RP. los hallazgos histopatológicos en nuestros pacientes 

-1Il fueron mayores en la gIomerulonefritis endo y extracapñar difusa en 28 pacientes 

en un 70%, lo que conaJefda con los hallazgos d ínicos y cambia el pron6stico de 

nuestros pacientes, por la importancia del <iagn6stico oportuno. La 

metilprenisolona tendría un rol terapéutico relevante, aooque los be'lIeficios 

parecen limitarse a los estadios il"1icimes de la enfermedad, cuando las semilunas 

aún no han experimentado la transformaci6n filrosa. No encontramos diferellcias 

en asanto al pronóstico de la enfermedad en reIaci6n al número de semilunas 

18 
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respecto a la reportado, el grupo de pacientes con mayor de 80% de semilooas 

evidencian una progresión a insuficiencia renal aónica terminal Y la 

f· glomerulonefriti post-infecciosa constituye un subgrupo de mejor PI 0I1ÓStiCO. Otro 

punto importante fue que los pacientes fuerón trasplantados con un buen 

porcentaje de éxito (75%) lXI solo paciente presentó rectnencia de la enfermedad 

con pérdida del injerto, los casos reportados en nuestra bibliografía no hacen 

referencia a este punto. 
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HOJA DE REGISTRO 
(ANEXO 1) 

NOMBRE: __________ EDAD: No. __ _ 
REGISTRO SEXO: FALLECE: SI CJ NO CJ 
LUGAR DE PROCEDENCIA: _____________ _ 

D1AGNOTICO PREBlOPSIA: _____________ _ 

CREA T1NINA PREB1OPSIA:="""" ___ -
DEPURACION DE CREATININA FORMULA SCHWARTS (mVmin/1.73m2): ___ _ 

TRATAMIENTO PRE-BlOPSlA.;...· ---------------

TIPO DE PRESENTAClON: SINO. NEFRITlCOD SINO. NEFROTlCO c=J 
EXAMEN GENERAL DE ORINA: Ph:,-_-,-:densidad: albúmina(gIl): ___ _ 

GIuoosa: hemoglobina: 
Eritrocitos: Ieucocitos~·,..---: --
Cilindros: -------

ESTUDIO PATOLOGICO: No. REG. BIOPSIA: ________ _ 

FOCAL c=J DlFUSAc=J 

PORCENTAJE DE SEMILUNAS,_· _______ _ 
INMUNOFLUORECENCIA: NEGATIVA: D POSITNA: c::::J 

19G c::J 19A c::::J IgM c:=J 
C3 D C4DC1QDFIBRINOGENOC] 

PATRON: UNEAL:! I DIFUSO: c=J 
MICROSC. ELECmONICA -------------

COMPLEMENTOS SERICOS: C3. C4.~. ___ _ 
ANCk ~MB_· _______ _ 

TRATAMIENTO~: ____________________ _ 

EVOlUCION: _____________________ _ 
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