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S b id l l t ió NPHS1 t iSobrevida renal general: con mutación NPHS1 vs. otras o ninguna 
mutación.



Sobrevida del paciente: con mutación NPHS1 vs otras o ningunaSobrevida del paciente: con mutación NPHS1 vs, otras o ninguna 
mutación.





 Conclusiones:

1 S b id lib d IRCT 2/3 d l i t l ñ d1‐ Sobrevida libre de IRCT en 2/3 de los pacientes al año de 
vida y la mitad a los 2 años,

2‐ Una significativa reducción o aún discontinuación de las U a s g cat a educc ó o aú d sco t uac ó de as
infusiones de albúmina permitiendo un cuidado 
ambulatorio en un subgrupo de pacientes

Estos resultados subrayan la necesidad de nuevas guías 
terapéuticas para pacientes con SNC.p p p





El objetivo de las decisiones 
terapéuticas es llegar al 
t l t ltrasplante renal. 
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Proteinuria y y
Edema

Medicación antiproteinurica
 ACE inhibidores/ARA II
 Indometacina



Medicación antiproteinurica

 ACE inhibidores/AT II ACE inhibidores/AT II
 Indometacina



Medicación antiproteinurica

 ACE inhibidores/AT II ACE inhibidores/AT II
 Indometacina





Medicación antiproteinurica

 ACE inhibidores/AT II ACE inhibidores/AT II
 Indometacina





Proteinuria y 

Alb i

y
Edema

Albumina
 Infusión de albúmina al 20%.
 3‐4 gr/kg/día en casos de SN severo.
 1‐3 infusiones diarias (utilizar catéteres venosos 
profundos colocados a las 2‐3 semanas de vida).

 Furosemida (0,5 mg/k) junto con la albúmina.



Nutrición

 Elevada ingesta energética: 130 kcal/kg/día. 
 Elevada ingesta proteica: 3‐4 gr/kg/día. Adición de 
caseína a la leche..caseína a la leche..

 Suplemento de Vitamina D o Calcidiol.
 Polivitaminicos.
 C l i i Calcio y magnesio.
 Sonda nasogastrica.



Prevención    
dede   

Trombosis     
e 

InfeccionesInfecciones

 Anticoagulación: warfarina/aspirina.
 Antibióticos profilácticos: penicilina (controversial)
 Gamaglobulina EV (controversial)



Terapia 
accesoria

 Tiroxina.
 Eritropoyetina.
 Vacunas: luego de la nefrectomía.



Nefrectomía unilateral o bilateral
 Reducción de la necesidad y frecuencia de infusiones de 
albúmina.

é ( / ) Cuando existen pérdidas masivas (<100 gr/l) se plantea 
nefrectomía bilateral.



Diálisis
 Para casos severos se plantea realizar nefrectomía 
bilateral e ingreso en terapia de reemplazo renal (DP o 
HD) con peso cercano a los 7 kgHD) con peso cercano a los 7 kg.

 Colocar catéter de DP 2 semanas previas a la nefrectomía. 
Corregir hernias inguinales (comunes en estos pacientes)Corregir hernias inguinales (comunes en estos pacientes).

 Modificar dieta y aportes (de paciente proteinurico a 
paciente urémico)



Medicación inmunosupresora
 Escasos estudios que evalúen el tema gran escala.
 Existen reportes de escaso pacientes con mutaciones 

íNPHS1, NPHS2, WT1 y PLCE1 que muestran mejoría 
después de terapia inmunosupresora, de mecanismo 
desconocidodesconocido.

 En general no está indicado.



Trasplante renal
 Pronóstico excelente.
 Recurrencia de SNC es excepcional (desarrollo de 

f é )anticuerpos antinefrina después del trasplante). Utilizar 
plasmaféresis, ciclofosfamida o anticuerpos Anti CD20. 

 A menudo se trasplantan con escaso peso A menudo se trasplantan con escaso peso.
 Procedimiento técnicamente dificultoso.
 Incremento del riesgo de eventos trombóticos Incremento del riesgo de eventos trombóticos.





Incidencia de la pobreza y de la indigencia
en 31 aglomerados urbanos
Segundo semestre de 2017



Población en viviendas particulares por tipo de cobertura de salud según grupoPoblación en viviendas particulares por tipo de cobertura de salud, según grupo 
de edad y sexo. Total del país. Año 2010

36%

44%



Conclusiones:
 La historia natural de los pacientes con SNC  fuera de Finlandia tiene un curso 

evolutivo mas lento.
 Los requerimientos de albumina EV. disminuyen con el tiempo.q y p
 El objetivo de las decisiones terapéuticas es llegar al trasplante renal 
 Terapia escalonada.
 Las medidas para poder cumplir con este objetivo son control de:
1‐ Proteinuria y edema

Infusión de albúmina al 20%.
3‐4 gr/kg/día en casos de SN severo. 1‐3 infusiones diarias (utilizar catéteres venosos profundos desde la 2‐

3 semana de vida). Furosemida (0,5 mg/k) junto con la albúmina. 
ACE inhibidores/AT II
Indometacina

2‐ Nutrición. 
Ingesta energética: 130 kcal/kg/día. 
El d i i 3 4 /k /dí Adi ió d íElevada ingesta proteica: 3‐4 gr/kg/día. Adición de caseína. 
Sonda  nasogastrica
Suplemento de Vitamina D o Calcidiol. Polivitaminicos. Calcio y magnesio.

3‐ Prevención de trombosis e infecciones. 
A i l ió f i / i iAnticoagulación: warfarina/aspirina.
Antibióticos profilácticos: penicilina (controversial)
Gamaglobulina EV (controversial)



Conclusiones:
 Terapia accesoria

Tiroxina.
E it tiEritropoyetina.
Vacunas: luego de la nefrectomía.

 Nefrectomía unilateral o bilateral
 Diálisis Diálisis

Para casos severos nefrectomía bilateral e ingreso en terapia de reemplazo  
renal (DP o HD) con peso cercano a los 7 kg.
Colocar catéter de DP 2 semanas previas a la nefrectomía. Corregir hernias inguinales (comunes en  p g g (
estos pacientes).
Modificar dieta y aportes (de paciente proteinurico a paciente urémico)

 Trasplante renal
Pronóstico excelente.
Recurrencia de SNC es excepcional (desarrollo de anticuerpos antinefrina después del trasplante).      
Utilizar plasmaféresis, ciclofosfamida o anticuerpos Anti CD20. 
A menudo se trasplantan con escaso pesoA menudo se trasplantan con escaso peso.
Procedimiento técnicamente dificultoso.
Incremento del riesgo de eventos trombóticos.



Muchas Gracias
Primer día de Jardín de 
InfantesInfantes


