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RESUMEN

INTRODUCCION: La Nefropatia por Membrana Basal Delgada (NMBD) se encuentra
entre las causas comunes de hematuria aislada en los pacientes pediatricos. Es una
alteracion genética, autosémica dominante, caracterizada por adelgazamiento difuso de
la membrana basal glomerular y diagnosticada mediante microscopia electronica de
especimenes tomados a través de una biopsia renal. Diferentes estudios en rifiones
afectados han revelado mutaciones en la cadena alfa del colageno tipo IV, causando
anormalidades en la sintesis de la membrana basal. A través de este trabajo se busca
caracterizar la Nefropatia por Membrana Basal Delgada como causa de hematuria en
los nifios, y determinar los factores asociados a esta patologia.

OBJETIVOS: Identificar las caracteristicas y factores asociados a la Nefropatia por
Membrana Basal Delgada, como causa de hematuria, en la poblacion pediatrica,
Barranquilla afios 2005, 2006 y primer semestre de 2007.

MATERIAL Y METODOS: Reporte de casos; ya que se realiza un reporte de
caracteristicas y factores asociados de individuos con diagnostico de Nefropatia por
Membrana Basal Delgada. Un total de 31 pacientes.

RESULTADOS: La hematuria se presenta mas frecuentemente en el sexo masculino
que en el femenino, la edad de la poblacién fue predominantemente entre los 11 y los 15
anos de edad, con una edad media de 8.4 + 4.6 afios. La macrohematuria recurrente es
la forma de presentacion mas comun de la enfermedad de membrana basal delgada, y
no se encontraron asociaciones entre esta y el sexo o la edad.

CONCLUSIONES: La hematuria en los nifilos en términos generales tiene un prondstico
bueno, sin embargo, la evolucion de esta patologia tiende hacia lo cronico, con

porcentajes de mejoria similares a las reportadas para otras series.



En conclusion la evaluacion clinica, paraclinica y la realizacion de la biopsia renal en el
estudio de hematuria, ha permitido una aproximacion diagndstica mas ordenada y
racional a este problema en los nifios y en los adultos, evitando asi muchos examenes

innecesarios en forma rutinaria.

SUMMARY

INTRODUCTION: Nefropatia for Basal Thin (NMBD) Membrane is among the causes
common of hematuria isolated in the pediatric patients. It is a genetic alteration,
dominant autosémica, characterized by diffuse weigh loss of the membrane basal
glomerular and diagnosed by means of electronic microscopy of specimens taken
through a renal biopsy. Different studies in affected kidneys have revealed mutations in
the chain alpha of the collagen type IV, causing abnormalities in the synthesis of the
basal membrane. Through this work it is looked for to characterize Nefropatia for Basal
Thin Membrane as hematuria cause in the children, and to determine the factors
associated to this pathology.

OBJECTIVES: To identify the characteristics and factors associated to Nefropatia for
Basal Thin Membrane, like hematuria cause, in the pediatric population, Barranquilla
years 2005, 2006 and first semester of 2007.

MATERIAL AND METHODS: Report of cases; since he/she is carried out a report of
characteristic and factors associated of individuals with | diagnose of Nefropatia for
Basal Thin Membrane. A total of 31 patients.

RESULTS: The hematuria shows up more frequently in the masculine sex than in the
feminine one, the population's age was predominantly between the 11 and the 15 years
of age, with a half age of 8.4 + 4.6 years. The recurrent macrohematuria is the
presentation form but common of the illness of basal thin membrane, and they were not
associations between this and the sex or the age.

CONCLUSIONS: The hematuria in the children in general terms has a good presage,
however, the evolution of this pathology spreads toward the chronic thing, with similar

percentages of improvement to those reported for other series.



In conclusion the clinical evaluation, paraclinica and the realization of the renal biopsy in
the hematuria study, it has allowed a diagnostic more orderly and more rational approach
to this problem in the children and in the adults, avoiding this way unnecessary many

exams in routine form.

INTRODUCCION

La sangre en la orina (hematuria) puede originarse en cualquier sitio a lo largo del tracto
urinario. Aunque un individuo normal puede excretar algunos glébulos rojos en la orina,
la hematuria de naturaleza microscépica 0 macroscopica, puede ser un signo de
enfermedad urologica seria, incluyendo un cancer. La hematuria macroscoépica es
usualmente un signo de alarma para el paciente, y por lo tanto hace acudir a la consulta
medica al paciente prontamente, lo que facilita un diagnéstico y tratamiento oportuno,
pero la hematuria microscopica es usualmente un hallazgo incidental descubierto como
parte de un examen Yy se crea controversia en cuanto al significado clinico de esta
patologia, ya que la severidad de la hematuria no siempre es proporcional a la causa de
la enfermedad que la origina. Consecuentemente, la decision de iniciar 0 no una
evaluacion en un paciente y el tipo de evaluacion que ha de realizarse son materia de
debate constante.

La Nefropatia por Membrana Basal Delgada (NMBD) se encuentra entre las causas
comunes de hematuria aislada en los pacientes pediatricos. Es una alteracidén genética,
autosdmica dominante, caracterizada por adelgazamiento difuso de la membrana basal
glomerular y diagnosticada mediante microscopia electronica de especimenes tomados
a través de una biopsia renal. Diferentes estudios en rifiones afectados han revelado
mutaciones en la cadena alfa del colageno tipo IV, causando anormalidades en la
sintesis de la membrana basal.

A pesar de que la prevalencia y el pronostico de esta patologia no se conocen
ampliamente, la NMBD se considera una causa benigna de hematuria y generalmente
no se asocia con un efecto deletéreo sobre la funciéon renal. Sin embargo existen
reportes de NMBD asociados a alteraciones en el funcionamiento renal especialmente

cuando esta alteracion se asocia a proteinuria.



A través de este trabajo se busca caracterizar la Nefropatia por Membrana Basal
Delgada como causa de hematuria en los nifios, y determinar los factores asociados a
esta patologia, para dar una informacion confiable y acertada acerca de su
comportamiento en nuestro medio y poder dar recomendaciones acerca del enfoque

diagndstico y terapéutico de esta alteracion renal que afecta la poblacién pediatrica.

MATERIAL Y METODOS

Reporte de casos; ya que se realiza un reporte de caracteristicas y factores asociados
de individuos con diagnostico de Nefropatia por Membrana Basal Delgada. Un total de
31 pacientes. La fuente de informacién es secundaria ya que los datos fueron tomados
de las historias clinicas y las copias de los reportes de laboratorio realizados durante el
estudio del paciente. Estos estudios fueron expedidos por los centros de referencia y la
Fundaciéon Santa fe de Bogota en donde se realizo el estudio anatomopatolégico de las
biopsias renales de los pacientes. La informacién fue recogida a partir de un formulario
estandar que incluyo datos de informacion del paciente, estado de la enfermedad antes

y después del procedimiento terapéutico y paraclinicos.

RESULTADOS

DISTRIBUCION DE ACUERDO AL SEXO
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De la poblacion estudiada el 54.8% (n=17) pertenece al sexo masculino, por ende el

restante 45.2% (n=14) pertenecen al sexo femenino.



DISTRIBUCION DE ACUERDO A LA EDAD
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La edad de la poblacién oscilé entre 1 y 18 afos, con una media de 8.4+ 4.6 anos. Al
estratificar la poblaciéon de acuerdo a la edad, se encontré que el 38.7% (n=12) de los
pacientes tenian entre los 11 - 15 afos; el 29% (n=9) estaba entre los 6 — 10 afos; el
25.8% (n=8) entre 1 — 5 afios; el restante 6.5% (n=2) eran mayores de 16 afios pero
menores de 18 afos; no se encontraron pacientes menores de 1 afno en la muestra

estudiada.
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El grosor de la membrana basal, reportada en la biopsia renal, presento la siguiente
distribucion: < 50 nm 0% (n=0), de 50 a 100 nm 22.5% (n=7), de 101 a 150 nm 38.7%
(n=12), de 151 a 200 nm 9.8% (n=3).
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El 19.4% (n=6), presentaron antecedentes personales de importancia, fueron referidos
como Infeccién de vias urinarias (n=5) y laparotomia exploratoria por masa abdominal

no especificada (n=1).
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El 3.3% (n=1), refiere antecedentes familiares, padre en dialisis renal por Insuficiencia

renal cronica, secundaria a diabetes mellitus tipo 2.



DISTRIBUCION DE ACUERDO AL TIPO DE HEMATURIA
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El motivo de consulta mas frecuente de los pacientes en estudio fue la macrohematuria
sin otra sintomatologia asociada 90.3% (n=28), seguido de la microhematuria como

hallazgo de laboratorio casual 9.7% (n=3).
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DISTRIBUCION DE ACUERDO A PARACLINICOS
100% 100% 100% 100% 100% 100% 100%
100 - 93:5%
90 -
80 -
70 -
60 -
% 50 -
40
30 -
20 -
10 -
0

SicLEMIA

pepur. ORINA DISMORFISMO UROGRAFIA TAC

CREATININA

0 ANORMAL I NORMAL

Las ayudas diagndsticas fueron solicitadas de acuerdo a las necesidades y enfoque
diagndstico del paciente. Se analizaron los resultados de los laboratorios y paraclinicos
imagenologicos disponibles en términos de normalidad y anormalidad, encontrandose la
mas alta tasa de anormalidad en el dismorfismo 93.5% (n=29), le siguen la proteinuria y
las pruebas de funcion renal en un 13% (n=4) respectivamente, la ecografia renal 9.7%
(n=3), por ultimo el cuadro hematico, la siclemia, los citratos en orina y el ASTO, se

alteraron en un idéntico valor 6.5% (n=2).
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En el seguimiento realizado a estos pacientes, se encontré que el 67.7% (n=21), han
presentado periodos de recurrencia a la hematuria, ya sea en forma de macrohematuria

0 microhematuria.
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SATISFACTORIA NO SATISFACTORIA

El 100% de los pacientes han tenido una evolucién satisfactoria, es decir no se han

presentado complicaciones asociadas.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La hematuria micro o macroscopica es una patologia frecuente encontrada en la
poblacion pediatrica, y que implica una amplia variedad de patologias causantes que
requieren un minucioso estudio por parte del facultativo tratante. Aunque es muy facil
detectar un episodio de hematuria macroscépica, es un gran reto el enfoque diagnostico
en los pacientes con microhematuria y que se encuentran asintomaticos, ya que esta es
usualmente un hallazgo incidental que es descubierto como parte de un examen de
rutina.

La hematuria es uno de los principales signos de laboratorio en enfermedad renal y su
estudio, especialmente en la poblacion pediatrica, debe tener una aproximacion légica y
ordenada para evitar muchos estudios invasivos e innecesarios. La historia clinica, el
examen fisico y un buen uroanalisis con examen del sedimento, son la base para el

diagndstico y la clave para definir otros examenes de laboratorio.
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Entre las patologias que son motivo de diagnostico diferencial al encontrarnos este
signo paraclinico, se encuentra el adelgazamiento de la membrana basal del rifi6n, y
durante este estudio se estuvieron analizando las caracteristicas de esta poblacién. En
el presente trabajo, al igual que la literatura mundial lo reporta, se encontré que la
hematuria se presenta mas frecuentemente en el sexo masculino que en el femenino, la
edad de la poblacion fue predominantemente entre los 11 y los 15 afios de edad, con
una edad media de 8.4 + 4.6 afos.

La macrohematuria recurrente es la forma de presentacibn mas comun de la
enfermedad de membrana basal delgada, y no se encontraron asociaciones entre esta
y el sexo o la edad.

El grosor de la membrana basal, segun el reporte de biopsia, se mantuvo por debajo de
250 nm, cada una de estas fue valorada de manera independiente en cada menor de
acuerdo al sexo y edad.

Es interesante resaltar que a nivel mundial el diagnostico de Membrana Basal Delgada
es una patologia que se diagnostica a través de la exclusion de otras patologias y que
ademas es reportada generalmente como de baja prevalencia, pero en nuestro medio
su presencia es significativa.

Al igual que otros estudios, los laboratorios que fueron encontrados con mayor
frecuencia como anormales fueron: el dismorfismo, la proteinuria, el cuadro hematico, la
siclemia, citratos en orina. La ecografia renal tuvo un bajo valor predictivo y la urografia
excretora y radiografia de abdomen no tuvieron ningun valor diagnéstico.

La hematuria en los nifos en términos generales tiene un prondstico bueno, sin
embargo, la evolucidon de esta patologia tiende hacia lo cronico, con porcentajes de
mejoria similares a las reportadas para otras series.

En conclusion la evaluacion clinica, paraclinica y la realizacion de la biopsia renal en el
estudio de hematuria, ha permitido una aproximacion diagnostica mas ordenada y
racional a este problema en los nifios y en los adultos, evitando asi muchos examenes
innecesarios en forma rutinaria.

Como principal recomendacion se propone que todo nifo con hematuria persistente, a
quien no se le puede aclarar su diagndstico con los elementos dados, debe referirse a

un nefrélogo pediatra para su evaluacion.
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En los pacientes en los cuales no se logra identificar un diagndstico después de la
evaluacion inicial, debe realizarse un seguimiento adecuado por largo plazo. La meta
final al evaluar cualquier paciente con hematuria microscopica asintomatica es descubrir
una lesion significativa en un estadio temprano cuando es susceptible de realizarsele

algun tratamiento curativo y antes de que la lesién cause una morbilidad significativa.
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