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1. ABREVIATURES EMPRADES 

CFM Ciclofosfamida 

Cy A Ciclosporina A 

ECA Enzim de conversió de l’angiotensina 

GSSF Glomeruloesclerosi segmentària i focal 

HIV Virus de la immunodeficiència humana 

HTA Hipertensió arterial 

IECA Inhibidor de l’enzim de conversió de 

l’angiotensina 

Ig Immunoglobulina 

IRC Insuficiència renal crònica 

IRCT Insuficiència renal crònica terminal 

ITU Infecció del tracte urinari 

N Nombre de casos 

n/p No procedeix 

ns No significatiu 

p Nivell de significació estadística 

PDGF Factor de creixement derivat de les plaquetes 

r Coeficient de correlació 

SD Desviació estàndard 

SNLM Síndrome nefròtica per lesions mínimes 

TGFB Factor transformador beta 

vs versus 

X Mitjana aritmètica 
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2. INTRODUCCIÓ 

 

Per començar la introducció d’un treball sobre la 

glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens em voldria 

plantejar primer el com i el perquè de l’interès per aquesta 

malaltia.  

 

D’una banda, ens trobem davant d’una patologia rara en el camp 

de la pediatria, en el sentit de poc freqüent. Aquesta mateixa 

“raresa” fa que no existeixin grans sèries de malalts 

pediàtrics i que molts aspectes sobre la malaltia estiguin 

encara poc definits, malgrat que entrem en la època en què ja 

es parla de poder identificar de forma genètica aquesta 

malaltia. 

 

D’altra banda, ens trobem de cara a una malaltia heterogènia. 

Encara que el diagnòstic de la malaltia s’estableixi de forma 

objectiva segons criteris anatomopatològics, l’evolució dels 

malalts es presenta de forma molt variable. Una descripció 

histològica similar ens pot donar lloc des d’una evolució 

benigna a una altra evolució quasi fulminant cap al fracàs 

renal. Això ens fa plantejar que malgrat que comparteixin 

criteris anatomopatològics comuns no podem pluralitzar sobre 

l’evolució i pronòstic de la malaltia.  

 

O és que hem de parlar de “malalties”? Potser dintre d’aquesta 

denominació genèrica de glomeruloesclerosi segmentària i focal 

estem englobant un conjunt divers de patologies una sèrie de 

característiques comuns i altres de diferenciables. 

 

Aquest treball intenta estudiar alguns aspectes concrets sobre 

la malaltia, tant pel què fa a la descripció de l’evolució 

clínica d’una sèrie de malalts com per l’anàlisi dels factors 

que poden influir en el dispar pronòstic renal. 
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En relació a la mostra, encara que no molt nombrosa, almenys 

podem considerar-la significativa, doncs com ja he comentat 

abans, no existeixen mostres amb alt nombre de pacients en la 

literatura mundial, i al nostre mitjà no existeix cap estudi 

sobre aquesta malaltia realitzat en nens. A més a més, aquest 

estudi té també un pes històric considerable que ens permet 

realitzar el seguiment dels malalts en períodes de temps 

llargs, de fins a 17 anys.  

 

Abans de començar l’era de l’enginyeria genètica hem de tenir 

clar el què volem. Recordo les paraules d’un estimat professor 

que em va induir l’amor per la nefrologia, que ens solia dir 

“la medicina és diagnòstic, diagnòstic i diagnòstic”, 

al·ludint a que sols quan tenim clar davant de quin procés ens 

trobem podem arribar a entendre’l i a partir d’aquí aconseguir 

l’estratègia terapèutica òptima. Per això crec que, en la 

malaltia que ens ocupa, primer hem de conèixer les 

característiques que la defineixen, en el nostre mitjà i en un 

segon estadi en podrem ocupar de realitzar assaigs terapèutics 

o buscar una base genètica en algun subgrup de malalts. 

 

Amb aquest treball espero poder ajudar a definir el camp d’una 

malaltia que per la seva poca freqüència sembla una mica 

oblidada en el panorama de la nefrologia pediàtrica.  
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3.1 GLOMERULOESCLEROSI SEGMENTÀRIA I 
FOCAL (GSSF). DEFINICIÓ I PERSPECTIVA 
HISTÒRICA  
 

 La glomeruloesclerosi segmentària i focal (GSSF) es va 

descriure per primer cop al 1957 en una sèrie d'autòpsies 

realitzades per Rich a nens morts per síndrome nefròtica en 

els 5 primers anys des del debut de la malaltia1. El 47 % 

d'aquests nens havien mort d'urèmia, i Rich va pensar que 

aquestes troballes corresponien al curs progressiu de 

l'insuficiència renal observat en alguns malalts amb nefrosi 

lipoidea. 

 

 L'aplicació de la biòpsia renal en estudis prospectius en 

nens va permetre separar la síndrome nefròtica a canvis mínims 

de la GSSF2,3. Poc a poc es va anar distingint clínicament, ja 

sigui per la presentació més habitual amb HTA, hematúria i 

insuficiència renal, com per la mala resposta al tractament 

corticoideu3.  

 

 La GSSF pot correspondre a una entitat primària o al 

resultat d'un procés secundari, com pot ésser la nefropatia 

per reflux, nefropatia lúpica, glomerulonefritis membranosa o 

la disminució de la massa renal4.  

 

 Es pensa que la GSSF pot correspondre a un punt final comú 

de diferents entitats, i que aquestes diferents etiologies 

contribueixen a les diferents formes histològiques, reflectint 

diversos mecanismes patològics de lesió. 

 

 L'estudi següent es dedica tan sols a la forma primària de 

la GSSF. 
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3.2 GSSF PRIMÀRIA 

 

 La GSSF primària correspon a un quadre clínic-histològic  

caracteritzat per proteïnúria, normalment en rang nefròtica, 

aparició precoç d'hipertensió arterial i urèmia, 

corticoresistència i una lesió glomerular característica. 

 

 La GSSF primària representa del 7 al 12 % dels casos de 

síndrome nefròtica a lesions mínimes (SNLM) del nen5,6. No està 

ben definit si ambdues malalties, GSSF i SNLM, representen 

dues entitats ben definides o dues situacions terminals d’una 

mateixa entitat. El debat sobre si la SNLM podria evolucionar 

a GSSF ha estat ampli i controvertit. Es basa principalment en 

l’observació d’alguns casos de GSSF en nens corticosensibles i 

amb biòpsia inicial suggestiva de SNLM, però que posteriorment 

han evolucionat a insuficiència renal7. Aquest fet es podria 

explicar per la dificultat inicial de diagnòstic 

anatomopatològic de la GSSF, tal com es comentarà més 

endavant.   

 

 Però els dos quadres no difereixen tan sols amb la 

histologia glomerular sinó també en la resposta al tractament 

i en l’evolució8. Encara que existeixen formes de GSSF que 

responen a corticoides, aquesta resposta pot ésser independent 

de la progressió de la malaltia i evolució cap a IRCT, mentre 

que en la SNLM la resposta a corticoides es dóna en més d’un 

95% dels casos i ens indica una bona evolució7. 

 

 La conclusió més apropiada amb les dades actuals seria que 

la SNLM és una entitat clinicopatològica ben definida i pel 

què fa a la GSSF es creu que es tracta d’una entitat d’origen 

heterogeni i multifactorial9. Alguns casos de GSSF poden ésser 

corticosensibles i no progressius, mentre que altres 

progressen a IRCT. 
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 Molt recentment s’han descrit formes familiars de la 

malaltia, algunes autosòmiques dominants i d’altres 

autosòmiques recessives.  

 

 Pel què fa a les formes autosòmiques dominants, alguns 

pacients poden presentar una mutació del gen que codifica 

l’alpha-actinina 4, localitzat al cromosoma 1910.  

 

 Les formes autosòmiques recessives es caracteritzen per un 

debut precoç, evolució constant a l’insuficiència renal 

terminal i l’absència de recidiva desprès del trasplant renal. 

S’ha descrit un gen, localitzat al cromosoma 1, identificat 

com a NPHS2 i que codifica la podocina, una proteïna 

expressada únicament al podocit11,12,13.  

 

 Aquestes troballes recents junt a l’anàlisi dels diferents 

resultats terapèutics ens fa pensar que, de fet, sota una 

mateixa denominació ens trobem amb diferents entitats7,14.
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3.3 DESCRIPCIÓ ANATOMOPATOLÒGICA 
  

 La lesió glomerular característica de la GSSF és la 

presència d'esclerosi en una porció d'alguns, però no tots, 

dels glomèruls15,16. 

 

 Els glomèruls no afectats d'esclerosi mostren una fusió 

del podocits. Per diferenciar la malaltia per canvis mínims de 

la GSSF pot ésser necessari una mostra ben ampla per detectar 

els glomèruls escleròtics.  

 

 La diferència histològica entre la síndrome nefròtica per 

canvis mínims i la GSSF pot ésser difícil a l’inici de la 

malaltia, doncs rarament els fragments biòpsics obtinguts 

arriben a la unió corticomedular, que és on la lesió és 

manifesta més precoçment2,8,17.  

 

 La detecció d'un sol glomèrul amb esclerosi segmentària és 

suficient per establir el diagnòstic de GSSF enlloc de 

malaltia de canvis mínims18. 

 

 En la forma descrita clàssicament, la cicatriu esclerosant 

inclou capil·lars glomerulars col·lapsats, sinèquies entre la 

lesió i la càpsula de Bowman, i dipòsits hialins. La presència 

en les lesions de col·làgen intersticial (tipus III) a més a 

més de col·lagen de la membrana basal (tipus IV), suggereix  

activitat19. 

 

 La totalitat de troballes anatomopatològiques que poden 

trobar-se acompanyant pot resumir-se en el llistat següent4,15: 

 

• Glomeruloesclerosi focal i segmentària, 

• Hialinosi, 
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• Patologia de l'epiteli cel·lular glomerul·lar: 

 è Microscopia òptica: hipertròfia, hiperplàsia, 

 vaquolització, i gotes citoplasmàtiques àcid-

 Schiff positives. 

 è Microscopia electrònica: separació de la  làmina 

basal glomerular, alteracions en els  microvilli, 

esborrament dels peus dels  podocits, i 

replicació de la làmina basal  glomerular. 

• Cèl·lules glomerulars escumoses (mesangials o 

 endocapil·lars), 

• Hipercel·lularitat mesangial, 

• Dipòsits glomerulars mesangials o segmentaris d'IgM i C3. 

• Nefritis tubulointersticial. 

 

 Darrerament s'inclouen altres paràmetres de dany 

glomerular sota la denominació de GSSF, doncs s'ha vist que 

aquestes troballes tenen una evolució similar. Aquestes 

variants inclouen col·lapse capil·lar glomerular, segmentari o 

global, sense adhesions. El seu significat global i la relació 

exacta amb la GSSF encara s'estan discutint ara. 

 

 Algunes de les lesions que acompanyen l'esclerosi 

glomerular, com ara són la hipercel·lularitat mesangial 

global, les cèl·lules escumoses o l'alteració 

tubulointersticial, no són indispensables per fer el 

diagnòstic, però no se'ls hi pot negar el seu potencial 

significatiu. Alguns autors creuen que poden guardar relació 

amb algun mecanisme fisiopatològic. 

 

  Un tret característicament curiós que es pot trobar en la 

GSSF és la presència d'hipertròfia i hiperplàsia de les 

cèl·lules de l'epiteli visceral glomerular embolcallant la 

zona d'esclerosi glomerular. Aquestes cèl·lules apareixen 

eixamplades, amb un citoplasma gran i basòfil, vaquoles 

citoplasmàtiques amples i gotes acid-Schiff-positives de 
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reabsorció. El nucli és vesicular, amb nucleols prominents i 

algun cop amb mitosi. Encara que aquesta reacció acostuma a 

estar localitzada, a vegades és important i pot simular una 

semilluna. Quan s'acompanya d'insuficiència renal, la 

diferència amb la glomerulonefritis ràpidament progressiva és 

difícil i es pot realitzar únicament per les dades clíniques. 

 

 Els estudis d'immunofluorescència no mostren cap patró 

concret. Fins i tot, alguns glomèruls poden contenir dipòsits 

i altres no. El patró més comú són dipòsits mesangials, 

usualment d'Ig M i C3 o dipòsits segmentaris dels segments 

afectats. 

 

 Els dipòsits d'Ig M han donat lloc a múltiples 

controvèrsies, considerats per alguns autors com una entitat 

pròpia anomenada "Nefropatia per Ig M"20. L'associació de 

dipòsits d'Ig M amb hipercel·lularitat mesangial pot indicar 

una resposta pobra als corticoides en pacients afectes de 

síndrome nefròtica, i alguns malalts han mostrat un canvi 

histològic en la segona biòpsia desprès d'una biòpsia inicial 

de "nefropatia per Ig M". Així i tot, el significat dels 

dipòsits aïllats d'Ig M en el context d'un glomèrul normal per 

microscopia òptica s'està discutint encara. Les sèries fins 

ara estudiades de nens amb GSSF i síndrome nefròtica han 

fracassat a l'hora de mostrar un valor predictiu específic als 

dipòsits d'Ig M amb o sense hipercel·lularitat mesangial 

difusa21,22.    

 

 La microscopia electrònica mostra els canvis vistos per 

microscopia òptica i inclou les distorsions arquitectòniques 

associades amb el col·lapse capil·lar i l'esclerosi, 

l'expansió mesangial i la hipercel·lularitat, i ocasionalment 

els dipòsits mesangials electron-densos. La fusió dels 

podocits de l'epiteli glomerular és normalment difusa.  
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3.4 VARIANTS MORFOLÒGIQUES 

 

 S'han establert cinc grups diferents. En un recent estudi 

clinicopatològic en adults, Howie i cols., concloïen que 

podien classificar cinc grups diferents segons diferents 

fisiopatologies, presentació clínica, indicacions 

terapèutiques, resposta al tractament i pronòstic23. Schwartz i 

cols., en una sèrie posterior, troben pocs pacients que 

corresponguin a categories pures, i de fet, es trobaven sovint 

amb lesions mixtes24. 

 

 Descrivim a continuació els cinc grups clàssicament 

anomenats: 

 

3.4.1 Hipercel·lularitat mesangial 

difusa 25,26: 

 S'ha descrit en GSSF principalment en nens, i és una lesió 

rara en adults27. Tres sèries publicades entre 1978 i 1979 van 

mostrar que el 38% dels nens amb forma d'hipercel·lularitat 

mesangial difusa desenvolupaven insuficiència renal o 

progressaven a fallida renal. Per contra, sols el 18% dels 

nens amb forma pura de GSSF desenvolupaven pèrdua progressiva 

de la funció renal25,28. Dos amplis estudis posteriors no han 

pogut establir cap relació entre hipercel·lularitat mesangial 

i el pronòstic en nens26,29. Aquestes observacions poden 

concloure's en què la presència d'hipercel·lularitat mesangial 

no pot encara associar-se amb  pronòstic pobre. 
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 3.4.2 Esclerosi segmentària hiliar 

versus perifèrica 29,30: 

   

  L'esclerosi segmentària pot estar en diferents 

localitzacions respecte a la càpsula de Bowman: pot estar 

adherida al pol tubular (perifèrica) o al vascular (hiliar). 

Aquesta localització s'ha intentat correlacionar amb 

diferent pronòstic30,31. Yoshikawa29,32 va trobar que els nens 

amb GSSF de localització perifèrica presentaven remissió 

complerta o mantenien proteïnúria amb funció renal correcta. 

Per contra, els qui presentaven GSSF hiliar acostumaven a 

evolucionar cap a la insuficiència renal. 

 Morita i cols.33, no van trobar cap diferència entre les 

lesions hiliars o perifèriques i la seva evolució. A més a 

més, ens trobem amb la dificultat de definir les biòpsies 

segons la localització de la lesió, trobant-se freqüentment 

patrons mixtes. 

  

 3.4.3 Lesió glomerular "tip": 

  

  Howie i Brewer30 van descriure 20 pacients amb cèl·lules 

escumoses intracapil·lars, intensa vaquolització i tendència  

a formar adhesions entre el segment glomerular afectat i la 

càpsula de Bowman del pol tubular; i van denominar aquesta 

morfologia "tip" lesió, o lesió del cap o de la punta. 

Aquest tipus de lesió semblava ésser corticosensible i se li 

va atribuir un bon pronòstic. Encara que algun estudi 

posterior no ho confirma, es segueix pensant que la "tip" 

lesió té un millor pronòstic que la GSSF pura. 
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 3.4.4 Lesió inicial 30,31: 

  

  La lesió en fase inicial consisteix en una porció 

col·lapsada o esclerosada de glomèrul. Aquesta lesió es pot 

trobar aviat en el curs de la síndrome nefròtica, normalment 

sense esclerosi definitiva ni sinèquies, però es creu que 

pot evolucionar a GSSF. No hi ha cap data que pugui orientar 

cap a diferents pronòstics. 

  

 3.4.5 Glomerulopatia col·lapsant: 

  

  Weiis34 i cols. van descriure sis pacients amb lesió 

difusa i col·lapse dels capil·lars sense cicatriu 

definitiva. Tots aquest malalts van desenvolupar una 

insuficiència renal en poc temps. La seva presència 

empitjora el pronòstic34,35. 

  



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 34

3.5 FISIOPATOLOGIA 

 

 La patogènesi de la GSSF primària és encara desconeguda.  

Malgrat les similituds anatomopatològiques amb les formes 

secundàries no sembla existir una relació entre la GSSF 

primària i les formes secundàries. Les dades etiològiques i 

fisiopatològiques de les formes secundàries i de models 

animals no poden aplicar-se a la GSSF primària, però ens poden 

orientar pel què fa a l'evolució i progressió de les lesions16.  

 

 Tant en la síndrome nefròtica a lesions mínimes com en la 

GSSF s'han implicat múltiples factors etiològics36. En el cas 

concret de GSSF sembla existir una complexa interacció entre 

factors etiològics i patogènics, factors de progressió i 

expressió fenotípica. Els components clau inclouen una 

predisposició genètica, associada a influència ambiental i a 

l’impacte de la intervenció farmacològica en el fenotip9. 

 

 Pel què fa als factors etiològics hi ha múltiples teories. 

Una dels més conegudes ens parla com a causa de la SNLM d'una 

activació limfocitària anormal que produiria limfoquines que 

mitjançarien les manifestacions glomerulars de permeabilitat 

anormal i esclerosi. Aquesta hipòtesi es recolzaria en 

fenòmens ben coneguts com són la resposta al tractament 

immunosupressor, la recaiguda de la síndrome nefròtica amb 

l'exposició al·lergènica, l'associació amb la malaltia de 

Hodgkin i l'alta incidència d'atòpia en nens amb síndrome 

nefròtica37. 

 

 S'ha estudiat també la presència de citoquines anormals en 

la GSSF. Aquests estudis mostren la presència d'un factor 

derivat leucocitari que indueix la proteïnúria en estudis 

experimentals38,39. Actualment s'estan fent esforços per 

identificar un factor monocitari associat amb GSSF, emprant 
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tècniques d'anàlisi de RNAm. Malgrat aquests esforços no s'ha 

trobat encara cap factor. Resta encara incerta la relació 

entre factors circulants que indueixin una anormalitat en la 

permeabilitat capil·lar i la producció d'esclerosi. 

 

 Altres hipòtesis postulen que el grau de lesions 

associades amb síndrome nefròtica poden resultar d'un estímul 

"dosi-depenent" vinculat amb majors quantitats de limfoquines 

segregades. Una altra hipòtesi ens suggeriria que es tracta de 

diversos factors qualitativament diferents. Aquesta darrera 

possibilitat tindria implicacions clíniques importants, seria 

el fet de què l’eficàcia de la intervenció terapèutica sobre 

la proteïnúria no influiria en el pronòstic a llarg plaç en 

l'evolució de l'esclerosi40. 

 

 La glomeruloesclerosi es desenvoluparia quan un insult 

inicial activés la complexa interacció de les cèl·lules 

residents de manera que desenvolupés acumulació a la matriu 

mesangial i col·lapse capil·lar. Possibles mecanismes 

intermediaris inclourien, entre altres, factors hemodinàmics, 

factors de creixement o hiperlipidèmia. A més a més, la lesió 

inicial pot modificar-se amb l'elaboració de radicals d'oxígen 

reactius, activació plaquetar i de la coagulació, activació 

del complement i reclutament dels macròfags41,42. La interacció 

entre tots aquests factors determinaria el balanç entre 

creixement cel·lular o proliferació i mort cel·lular per 

necrosi o apoptosi, així com el balanç entre acumulació de 

matriu i destrucció. L'apoptosi de les cèl·lules danyades 

sembla ésser un important mecanisme de remodelació que es 

donaria fins i tot en fases tardanes d'esclerosi43,44. El 

resultat final aniria des de la remodelació i resolució, a 

l'estabilització o a l'esclerosi. La teràpia òptima teòrica 

haurà de tenir en compte aquests mecanismes promovent 

l'acumulació de matriu després dels diferents danys inicials45. 
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 En aquesta seqüència fisiopatològica sembla tenir un paper 

predominant el dany a nivell dels podocits. Els podocits tenen 

diverses funcions incloent la filtració glomerular, la 

biosíntesi i manteniment de l’arquitectura glomerular 

capil·lar. En estudis en què es mesura l’excreció urinària 

dels podocits s’ha comprovat que aquesta és superior en la 

GSSF que en la nefropatia membranosa o en la SNLM46. A més a 

més, estudiant la recurrència de la GSSF en ronyons 

trasplantats, s’ha identificat com a primer signe de 

recurrència una lesió proliferativa a nivell dels podocits47,48.  

  

 S'ha intentat relacionar la localització de la lesió amb 

el mecanisme patològic49-52: 

 

• la lesió predominantment hiliar podria correspondre a una 

resposta a la disminució de la massa renal; 

• lesions de la punta, és a dir, glomeruloesclerosi que sols 

inclogui el pol tubular dels glomèruls, podrien representar 

una lesió inicial i amb bon pronòstic, encara que un 

seguiment posterior ha demostrat un pronòstic no tan bo24,53,54;  

• lesions perifèriques s'associarien amb millor pronòstic que 

les hiliars o mixtes, segons alguns estudis recents30,32,55. En 

aquests estudis, les lesions perifèriques eren més freqüents 

en nens. 

  

 Altres estudis han intentat relacionar el patró 

morfològic4 amb la causa, encara que no totes les lesions de la 

GSSF semblen tenir la mateixa implicació: 

 

üü Hialinosi: 

 

 La hialinosi associada a glomeruloesclerosi segmentària es 

troba en condicions clíniques de reducció de la massa 

nefrònica15, i s'ha identificat el mateix tipus de lesió a 

rates on s'han realitzat nefrectomies parcials de fins a cinc 
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sisenes parts dels ronyons56. La hiperfunció i hiperfiltració 

del ronyó residual podria ésser la causa del dany glomerular. 

La GSSF i la lesió del ronyó residual podrien tenir 

similituds, però el model no permet explicar la fisiopatologia 

de la GSSF. 

  

üü Hipertròfia glomerular:  

 

 És present a la majoria de formes secundàries de GSSF57. 

En casos on es troba una reducció de la massa renal té una 

explicació clara, però la seva patogènesi no està tan clara en 

casos on no s'hi troba la disminució de massa renal58. S´han 

relacionat diversos factors de creixement implicats en la 

hipertròfia compensadora, i que podrien relacionar-se amb la 

hipertròfia en casos com la diabetis, però que també podrien 

actuar directament com a causa d'esclerosi glomerular alterant 

el balanç entre producció i destrucció de matriu 

extracel·lular. 

 

 Una causa d'hipertròfia glomerular podria ésser un augment 

del volum capil·lar, i un dels mecanismes de dany implicats 

seria l'augment de l'estrès generat pel capil·lar dilatat a 

conseqüència de la llei de Laplace59,60. 

 

 En una altra línia, Fogo i cols.61 van lligar la patogènesi 

de la GSSF amb la hipertròfia glomerular experimental, 

demostrant que els nens i els adults amb GSSF tenien un tamany 

glomerular mig significativament més gran que els pacients 

afectes de síndrome nefròtica a lesions mínimes o a controls 

de la mateixa edat. Van demostrar també que la hipertròfia 

glomerular precedia a la lesió. Aquest estudi suggereix no 

només un mètode per identificar quins malalts amb síndrome 

nefròtica tenen risc de desenvolupar GSSF, sinó que també 

implica mecanismes fisiopatològics que promourien la 

hipertròfia glomerular en la patogènesi de la GSSF primària. 
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 Estudis posteriors62,63 confirmen la presència de major 

tamany glomerular en nens afectes de GSSF, possiblement a 

causa d’una expansió mesangial. 

 

üü Cèl·lules escumoses i paper dels lípids:   

  

 Les cèl·lules escumoses es poden trobar sovint en la GSSF 

primària6,64. La seva histoquímica és similar als macròfags i 

poden reclutar-se dels monòcits circulants o residents. 

D'altra banda aquest tipus de cèl·lules s'ha trobat en 

multitud de malalties65,66, la qual cosa implicaria que formen 

part d'un fenomen general i no específic de la GSSF67. 

 

 En models experimentals de síndrome nefròtica68 s'ha trobat 

una acumulació glomerular de macròfags, colesterol i esters de 

colesterol en la cicatriu d'esclerosi, i el grau d'esclerosi 

es correlaciona amb els nivells sèrics de colesterol. Així 

mateix l'extensió de la lesió pot augmentar amb dieta 

suplementada amb lípids i millorar amb el tractament dels 

animals amb hipolipemiants65,66,68. Aquestes observacions 

suggereixen que la lesió glomerular en el context de la 

hiperlipidèmia de la síndrome nefròtica, podria seguir una 

seqüència similar a l'aterosclerosi65,66. 

 

 Aquesta analogia amb l'aterosclerosi necessitaria un dany 

en el glomèrul que iniciés la seqüència patològica. La GSSF es 

dóna en casos d'obesitat morbosa i síndrome nefròtica69, però 

no es troba en obesitats mòrbides aïllades o hiperlipidèmies 

en general70. 

 

 Els estudis que han demostrat un paper dels lípids en la 

patogènesi de la GSSF s'han realitzat en animals amb lesions 

glomerulars prèvies. D'aquesta manera, la hipòtesi és 

conseqüent amb la patologia humana, està recolzada per 
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observacions experimentals i pot representar un factor general 

en la progressió a la insuficiència renal, però no 

s'identifica com lesió inicial en la GSSF primària. 

 

üü Lesió cel·lular glomerular epitelial:  

 

 Hi ha una sèrie de canvis que es produeixen en l'epiteli 

glomerular en la GSSF que no es coneix ben bé del cert si es 

tracta de canvis reactius o de dany primari. En la nefropatia 

associada al virus HIV s'han trobat lesions similars15. 

 

 La recurrència de GSSF en el trasplant renal ens ofereix 

una oportunitat única per distingir els primers canvis 

glomerulars en la GSSF primària71. Aquesta recurrència es dóna 

en una tercera part dels ronyons trasplantats, no respon al 

tractament i s'associa a pèrdua precoç del trasplant. 

L'esclerosi glomerular s'ha trobat en el primer any d'aparició 

de la proteïnúria, però biòpsies inicials suggereixen que la 

lesió glomerular epitelial és la lesió inicial72,73. 

 

 En dos malalts amb GSSF primària recurrent73, s'ha 

associat proteïnúria massiva amb morfologia glomerular normal, 

sense canvis epitelials ni fusió dels podocits. Biòpsies 

successives mostraven lesió glomerular epitelial segmentària. 

Com a data interessant, cal remarcar que en les àrees afectes 

es trobava un esborronament dels podocits, mentre que els 

capil·lars adjacents mostraven una morfologia normal. La 

absència d'hipercel·lularitat mesangial, reactants 

immunològics i esborronament difús dels podocits suggereixen 

que aquestes no són característiques inicials de la GSSF. 

Altres estudis en la GSSF recurrent corroboren que la lesió 

epitelial glomerular és el punt inicial de la GSSF, i també 

suggereixen mecanismes patològics. Estudis preliminars apunten 

cap a un factor no ben definit en la circulació74,75 i 

possiblement referit a una alteració immunitària76. Aquestes 
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observacions impliquen que els pacients amb GSSF recurrent 

subministren una oportunitat privilegiada per estudiar la 

patogènesi de la lesió glomerular epitelial i desenvolupar 

estratègies terapèutiques basades en mecanismes patogènics. 

S'ha suggerit també75 que quan es troba lesió cel·lular difusa 

associada a col·lapse capil·lar glomerular constitueix una 

entitat clinicopatològica diferent  amb pitjor pronòstic que 

la GSSF sense lesió cel·lular. 
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3.6 FACTORS DE PROGRESSIÓ 

 

3.6.1 Factors de creixement 

 

 Alguns estudis77-79 en animals i també en humans semblen 

identificar factors de creixement específics en la progressió 

del procés escleròtic. Un creixement glomerular anormal s'ha 

associat amb la glomeruloesclerosi. 

 

 D'aquesta manera es veu que l'estímul hipertròfic 

experimental accelera l'esclerosi glomerular, i de forma 

inversa, la disminució de la resposta s'associa amb esclerosi 

glomerular menys severa77-79. 

 

 L'associació entre creixement glomerular anormal i 

esclerosi s'ha vist també en humans: pacients amb GSSF tenen 

glomèruls significativament més grans que els pacients amb 

malaltia de canvis mínims o normals61-63. 

 

 Un volum glomerular augmentat podria predir la recurrència 

de la glomeruloesclerosi en malalts trasplantats. Els nens que 

desenvolupen GSSF recurrent tenen un creixement glomerular 

previ marcadament anormal, contrastant amb la pèrdua de 

creixement glomerular que experimenten els nens que no 

desenvoluparan recurrència. L’eixamplament glomerular seria un 

marcador del pronòstic en les primeres fases de la malaltia, 

abans de què es pugui demostrar l'aparició de l'esclerosi, en 

el desenvolupament de la malaltia en el ronyó trasplantat79. 

 

 La lesió inicial a la GSSF és el dany de l'epiteli 

visceral i a partir d’aquí es desenvolupa la matriu 

extracel·lular. Aquesta matriu, característica de la GSSF, pot 

potencialment originar-se des de cèl·lules epitelials, 
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mesangials o endotelials. La infiltració pels macròfags sembla 

ésser l'element clau en la formació d’aquesta matriu doncs els 

macròfags són una font important de nombrosos factors de 

creixement de la matriu.  

 

 Un altre d’aquests factors és el Factor de Creixement 

Derivat de les Plaquetes (PDGF)80 que s'ha estudiat en 

profunditat i sembla estar implicat tant en l'aterogènesi com 

en la glomeruloesclerosi.  

 

 La inhibició experimental de factors de creixement 

específics es mostra eficaç en l'aturada de la progressió de 

la glomerulesclerosi81,82.  Així, el PDGF sembla crucial en 

estadis intermedis del procés d'esclerosi, mentre que el 

Factor transformador Beta (TGFB) s'associa més amb esclerosi 

severa. L'expressió del PDGF i TGFB es regula en part per 

l'angiotensina II. Aquestes observacions poden ésser la base 

de l'eficàcia dels inhibidors de l'angiotensina II fins i tot 

quan no hi ha hipertensió, com s'ha vist en alguns estudis on 

malalts diabètics normotensos disminuïen la velocitat de 

progressió del filtrat glomerular amb l'administració de 

inhibidors de l'enzim de conversió de l'angiotensina (ECA)83. 

 

 La inhibició de l'angiotensina II regula també funcions 

cel·lulars com el to vasomotor, incloent creixement cel·lular 

del múscul llis, vascular i mesangial, elements importants en 

la progressió de l'esclerosi. El potencial paper del sistema 

renina-angiotensina en l'esclerosi ha estat remarcat 

darrerament en estudis de medicina cardiovascular i de 

nefrologia, apuntant la seva possible contribució en la 

progressió de l'esclerosi. Aquest sistema està regulat 

mitjançant un polimorfisme genètic. El fet d’ésser homocigòtic 

en l’al·lel d’inserció de l’ECA podria tenir un efecte 

protector en els nens amb GSSF i podria servir com un marcador 

de pronòstic al moment del diagnòstic, i l’al·lel D podria 
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tenir un efecte dominant en l’evolució desfavorable84. Altres 

estudis85 en nens japonesos associen l’al·lel D amb el risc de 

desenvolupar la GSSF però no amb la progressió desfavorable de 

la malaltia. 

 

Un altre factor relacionat amb la GSSF és el factor de 

creixement endotelial vascular, que s’ha relacionat amb 

l’aparició de la proteïnúria86. 
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3.6.2 Hipertensió 

 

 La hipertensió arterial sistèmica acompanya sovint la 

malaltia renal i es considera tant una causa com una 

conseqüència de la progressió de dany renal. Clínicament s'ha 

evidenciat que la presència d'hipertensió accelera la  

progressió a insuficiència renal. 

 

 S'ha estudiat l'efecte de la hipertensió en models animals 

d'insuficiència renal crònica i s’ha comprovat que les 

maniobres per provocar HTA desencadenaven un empitjorament de 

la funció renal i, per contra, la disminució de la HTA 

provocava millora de l'esclerosi87. S'ha postulat que l'augment 

de força física al capil·lar glomerular podria activar 

l'acumulació de matriu extracel·lular promovent algunes 

citoquines i factors de creixement88. 

 

 Altres estudis suggereixen que la hiperfiltració 

glomerular, la hiperperfusió o la hipertensió no són 

essencials pel desenvolupament de  glomeruloesclerosi. 
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3.6.3 Proteïnúria i hiperlipidèmia 

 

 La GSSF comparteix amb la síndrome nefròtica a lesions 

mínimes tant la proteïnúria de rang nefròtic com certes 

característiques clíniques. Estudis animals han mostrat com la 

proteïnúria es produeix a partir de glomèruls normals, no 

escleròtics; aquesta proteïnúria s'atribueix a un defecte de 

filtració de la paret glomerular, i es pot millorar ràpidament 

disminuint la pressió glomerular. El tractament crònic amb 

IECAs disminueix el shunt i d'aquesta manera disminueix la 

quantitat de proteïnes que arriben a travessar la paret 

capil·lar89. 

 

 Com ja hem comentat, s'ha identificat recentment un factor 

circulant relacionat amb la GSSF primària i que mitjançaria la 

permeabilitat proteica in vivo90,91. En trasplants practicats a 

pacients afectes de GSSF primària la presència d'aquest factor 

de permeabilitat en el sèrum seria un indicador de 

recurrència92. 

 

 També s'ha postulat que la proteïnúria "per se" podria 

promoure l'esclerosi afectant les cèl·lules epitelials, el 

mesangi o la zona tubulointersticial93. La malaltia glomerular 

que s'acompanya de proteïnúria severa té pitjor pronòstic que 

la que té menor proteïnúria, potser per la inducció de 

mitjancers inflamatoris. 

 

 La hiperlipidèmia secundària a hipoproteïnèmia, com ja 

s'ha esmentat, s'ha proposat també com mecanisme patogènic 

induint esclerosi en la GSSF94. Però, donat el fet que el grau 

d'hiperlipidèmia és similar en la GSSF i en la malaltia de 

canvis mínims, es podria suggerir que l'hiperlipidèmia seria 

tan sols un factor coadjuvant. 
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3.7 CLÍNICA I EVOLUCIÓ 

 

 Pràcticament en tots els malalts amb GSSF es troba 

proteïnúria, en la majoria de casos donant lloc a una síndrome 

nefròtica, encara que en alguns es pot presentar com 

proteïnúria sense arribar al rang nefròtic50. 

 

 Altres formes de presentació poden ésser com hematúria 

microscòpica, hipertensió o insuficiència renal. 

 

 S'ha senyalat que certes dades clíniques poden tenir 

significació pronòstica6,95-101. 

  

 Una d'elles és el grau de proteïnúria al moment de la 

presentació: la presència de proteïnúria de rang nefròtic (3 a 

3'5 gr/dia) pot predir l'evolució de la GSSF i la progressió a 

insuficiència renal terminal en 6-8 anys102,103. La proteïnúria 

massiva (>14 gr/dia) té fins i tot un curs pitjor, arribant a 

l'insuficiència renal terminal abans dels 6 anys. D'altra 

banda, els malalts amb proteïnúria de rang no-nefròtic tenen 

una supervivència renal als 10 anys del 80%103-105. 

 

 Sembla que els adults presenten síndrome nefròtica amb 

menys freqüència que els nens (55% vs 76%) i que durant el 

seguiment segueixen sense presentar síndrome nefròtica que els 

nens (22% vs 5%)106.   

 

 La creatinina sèrica inicial s'ha vist que manté una 

relació inversa amb l'evolució51,100,101,107,108. Malalts adults amb 

nivell superior a 1'3 mg/dL al debut tenen pitjor pronòstic 

que els qui tenen xifres de creatinina inferiors. 
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 Pel que fa a l’edat de debut s’ha apreciat que els qui 

debuten de forma més tardana (entenent com a tal en majors a 

12 anys) tenen una pitjor evolució que els qui debuten de 

forma precoç (menors a 12 anys). Els de debut precoç presenten 

a més a més un predomini en nens, una menor prevalença 

d’hipertensió arterial i d’hematúria macroscòpica, una lesió 

histològica menys severa i millor resposta al tractament amb 

corticoides. Segurament aquestes característiques anirien 

associades al millor pronòstic109.  

 

 Altres paràmetres clínics com el sexe o la presència 

d’hematúria110 no han mostrat cap valor predictiu pel que fa al 

pronòstic.  

 

 Així mateix se sap que el control de la HTA té importants 

implicacions en la progressió de la malaltia renal111, però 

l'aparició d'HTA al moment d'inici de la GSSF no s'ha 

correlacionat amb cap significació pronòstica 96,106. 

 

 En estudis realitzats als Estats Units s'ha suggerit 

diferències racials pel què fa a l'evolució. La prevalença de 

la malaltia en l’ètnia negra s'ha trobat 2-3 cops major que en 

la població general i s'ha vist que té una pitjor 

evolució17,51,95,107,112. Ingulli i cols107 han descrit una evolució a 

IRT del 50% en 3 anys i del 95% en 6 anys en una població de 

57 nens hispans i afroamericans. A més a més, els nens 

afroamericans tenen el debut de la malaltia més tard que els 

nens caucasians112,113. No disposem de dades sobre la prevalença 

i evolució de la malaltia en ètnies minoritàries de la nostra 

àrea geogràfica com és l’ètnia gitana. 

 

 Pel que fa a l’evolució en general, l’experiència del 

Southwest Pediatric Nephrology Group en un grup de 75 nens en 

els qui es va realitzar seguiment durant 57 mesos va mostrar 

una progressió a IRT del 21% dels malalts, 23% presentaven 
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insuficiència renal moderada i 11% estaven en remissió26. El 

grup de Niaudet mostra una similar evolució renal; van 

realitzar el seguiment durant un període mínim de 5 anys de 38 

nens diagnosticats de GSSF presentant el 48% d’ells evolució a 

IRCT114. Altres estudis que presenten seguiments de 10 anys 

coincideixen en presentar una supervivència renal menor del 

40% 6,107,115,116,117, excepte un estudi recent realitzat al Brasil 

es presenta una evolució molt més favorable amb una 

supervivència renal del 86% i 76%, als 10 i 15 anys 

respectivament118. 
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3.8 TRACTAMENT 

 

 Hi ha diferents pautes de tractaments però, de totes les 

glomerulopaties primàries, la GSSF és la més resistent al 

tractament amb corticoides, citotòxics i probablement als 

inhibidors de l'ECA119.  

 

 Encara que un petit percentatge de malalts poden remetre 

espontàniament o respondre a corticoides103, en adults s’obté 

tan sols un 50% de remissió total o parcial emprant teràpies 

immunosupressores agressives i/o perllongades120,121. 

 

  Les modalitats terapèutiques han canviat poc en la darrera 

dècada, encara que no cal oblidar que ha millorat la qualitat 

de vida amb la millora de supervivència dels trasplantaments, 

i amb la introducció de la ciclosporina, l'hormona de 

creixement i l'eritropoietina. 

 

 No existeix unanimitat en el tractament ideal per a 

recomanar. En una enquesta realitzada a nefròlegs pediàtrics 

dels Estats Units l'any 1991 sobre el tractament que empraven 

en nens amb GSSF122, un 35% recomanava vàries combinacions de 

glucocorticoides i agents alquilants, un 40% recomanava bolus 

corticoides IV, un 10% ciclosporina i aproximadament un 10% 

cap teràpia. En una enquesta posterior123 realitzada l’any 1998 

s’aprecia que la disparitat en els tractaments emprats per 

nefròlegs pediàtrics als Estats Units es manté: el 73% 

recomana sovint ciclosporina A, un 44.3% recomana 

glucocorticoides intravenosos associats a algun agent 

alquilant i un 50.3% tractament amb corticoides orals de forma 

perllongada. Amb freqüència (més d’un 90%) associen també 

inhibidors de l'ECA, que mostren una disminució de la 

progressió en GSSF secundària com ara la nefropatia diabètica83 

o en la nefropatia per Ig A124. L'ús d'IECA ha esdevingut molt 
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estès, doncs encara que la seva eficàcia no està demostrada en 

la GSSF primària, no comporten greus efectes indesitjables. 

Altres tractaments com hipolipemiants o plasmafèresi s’empren 

amb molt poca freqüència. 

 

 Aquesta disparitat en el tractament de la GSSF es deu 

bàsicament a la manca d’informació basada en la evidència i de 

estudis multicèntrics controlats123.    

 

 Una altra qüestió a tenir en compte a l'hora de parlar del 

tractament de la GSSF, es tracta de considerar si la inducció 

de la remissió de la proteïnúria altera o no la progressió a 

insuficiència renal crònica16. No s'està discutint els 

indubtables beneficis de la desaparició de la síndrome 

nefròtica que comporta greus riscos com ara la infecció, 

trombosi, edema pulmonar o insuficiència renal aguda. Així 

doncs, s'ha vist que la desaparició de la proteïnúria no s'ha 

correlacionat amb una remissió morfològica de les anormalitats 

estructurals125,126, encara que sí que sembla que la remissió de 

la proteïnúria milloraria el pronòstic renal127. 

 

 En pacients adults s’ha evidenciat que la bona resposta de 

la síndrome nefròtica al tractament comporta un millor 

pronòstic renal respecte als que no responen128. 

  

 Descriurem a continuació diferents aproximacions 

terapèutiques que s'han anat assajant amb més o menys èxit: 
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3.8.1 Glucocorticoides  

 

 El mecanisme terapèutic tradicionalment atribuït als 

corticoides és l'acció immunosupessora i antiinflamatòria, com 

la inhibició de la producció d'anticossos o la supressió de la 

secreció de citoquines129,130. Recentment, s'han postulat altres 

efectes com la inducció d'enzims antioxidants. La resistència 

als corticoides en nens nefròtics estaria relacionada amb una 

“down-regulation” dels receptors als limfòcits perifèrics131. 

No es coneix si aquesta disregulació reflecteix una alteració 

pròpia del pacient per se o de la forma particular de la 

malaltia132. 

 El tractament habitual de la síndrome nefròtica primària 

s'ha mostrat poc efectiva per la GSSF. La pauta inicial 

emprada en la majoria d'estudis és la recomanada pel grup 

International Study of Kidney Disease in Children per la 

síndrome nefròtica i resulta inadequada per la GSSF133,134. La 

resposta mitja a corticoides segons els resultats de diferents 

estudis és del 27%, amb un rang tan ampli com del 0 al 70% 
3,26,29,49,106. 

 Dos estudis recents suggereixen que els nens amb GSSF 

poden estar infratractats. Emprant un tractament més llarg amb 

prednisona en pacients adults, Pei i cols.106 obtenen una 

remissió del 44% dels malalts afectes de GSSF primària. La 

durada mitjana del tractament era 6 mesos i la dosi mitjana de 

prednisona era 120 mg/kg. El temps mig de remissió era 3 

mesos. Cal dir que en la meitat dels pacients s'emprava algun 

agent citotòxic associat a la prednisona. La supervivència 

renal als 5 anys dels pacients que van respondre va ser del 

96%, contrastant amb el 55% dels qui no van respondre. 

 Un altre estudi, realitzat pel grup de Mendoza134-138, 

mostrava bons resultats desprès d'una teràpia intensiva amb 

corticoides. Realitzaven un tractament intensiu amb bolus de 

metilprednisolona seguit de tractament oral a partir de la 3ª 
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setmana durant 12 mesos. En cas de falta de resposta 

terapèutica, els autors afegien al protocol ciclofosfamida o 

clorambucil. En aquesta sèrie l’evolució a insuficiència renal 

terminal es donava en un 5% dels casos, mentre que en sèries 

anteriors es trobava una incidència del 40%. Les complicacions 

associades a aquest tractament eren cataractes (22%), HTA 

(17%), retard del creixement (17%) i complicacions infeccioses 

(17%). El risc associat a aquest protocol de tractament podria 

qüestionar-se arrel dels resultats similars obtinguts amb 

tractaments més perllongats i amb menys dosi. Però els 

resultats preliminars d’un estudi multicèntric, amb un nombre 

de 15 pacients tractats segons aquest esquema no confirmen de 

moment els resultats139. 

   Alguns autors suggereixen que els casos de GSSF que 

responen a corticoides són els qui la proteïnúria no es tan 

elevada com per produir síndrome nefròtica7,50. 

 

3.8.2 Agents citotòxics 

  

 Els fàrmacs alquilants emprats amb més freqüència són la 

ciclofosfamida o el clorambucil16. Emprats de forma aïllada 

tenen poca eficàcia en malalts corticoresistents, però 

s'empren freqüentment associats als corticoides. Encara que es 

pensava que aquesta combinació augmentava la possibilitat 

d'induir la remissió, hi ha pocs estudis controlats que ho 

verifiquin140,141,142. 

  

 Altres citotòxics, com la vincristina o l'azatioprina han 

demostrat pocs efecte143,144, encara que la combinació de 

vincristina, ciclofosfamida i prednisona (l’anomenada triada 

de Trompeter) sembla que pot tenir un efecte favorable en 

alguns malalts145. 
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3.8.3 Ciclosporina 

  

 Els primers estudis amb ciclosporina en nens han estat 

decebedors146,147, doncs encara que s'ha evidenciat que s'obté 

una remissió completa amb més freqüència en nens que en adults 

amb GSSF, aquesta remissió és curta i els malalts recauen 

aviat a l'aturar el tractament148-150. Per evitar la remissió i 

disminuir els efectes secundaris algun autor recomana una 

pauta de dosi diària única de ciclosporina151. 

 

 Altres estudis proven l’associació de ciclosporina i 

prednisona155 o el tractament perllongat amb ciclosporina156 amb 

resultats més favorables, com un estudi multicèntric realitzat 

al Canadà i USA emprant una combinació de glucocorticoides i 

ciclosporina que obté una remissió completa o parcial en 70% 

de pacients adults amb GSSF152,153,154.  

 

 La ciclosporina provoca sovint un augment de la creatinina 

sèrica i HTA152,157. La nefrotoxicitat pot ésser difícil de 

distingir de la disminució de la filtració glomerular 

secundària al curs de la malaltia. Per contra, les lesions 

histològiques de nefrotoxicitat poden desenvolupar-se sense 

repercutir en la funció renal, per la qual cosa es recomana 

biòpsia renal de control en tractaments perllongats 158,159. 

 

3.8.4 FK-506. 

 

 Un nou immunosupressor s'ha provat en malalts adults, FK-

506. Encara hi ha poca experiència en nens160. 

 

3.8.5 Inhibidors de l'enzim de 

conversió de l'angiotensina (IECA) 
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 L'eficàcia dels IECA en la disminució de la proteïnúria en 

la GSSF secundària està demostrada. La seva eficàcia en la 

GSSF primària és controvertida161,162. Extrapolant els resultats 

obtinguts en la GSSF secundària, els IECA no obtindrien la 

remissió completa de la síndrome nefròtica i sols s’en 

beneficiarien els pacients sense progressió ràpida162. 

 

 

3.8.6 Altres tractaments 

 

 S’han assajat altres tractaments com la plasmafèreresi o 

la plasmaimmunoadsorció que semblen obtenir bons resultats, 

assolint remissions perllongades163, sols o associats a 

corticosteroides i agents alquilants164. Encara que el seu ús 

sembla tenir un  paper predominant en la prevenció de la 

reaparició de la malaltia en el ronyó trasplantat165. 

L’eficàcia de la plasmafèresi es basaria en la capacitat 

d’extreure una proteïna identificada com factor de 

permeabilitat, i que seria la responsable de l’augment de 

permeabilitat glomerular a l’albúmina166. 

 

Un altre dels tractaments que s’han assajat ha estat amb 

micofenolat, obtenint-se resultats dispars167. 
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3.9.INDICADORS DE PRONÒSTIC ADVERS16 

 

 S’han realitzat nombrosos estudis per definir factors 

pronòstics de la GSSF en adults i alguns en nens. Alguns 

d’aquests factors pronòstics són clars, com la persistència de 

la proteïnúria de rang nefròtic o l’elevació de la creatinina 

sèrica, però altres dades són en molts casos controvertides. 

Aquesta controvèrsia es troba per exemple en el cas de 

l’edat4,23,26,51,103 , encara que en general sembla que la malaltia 

té millor pronòstic en nens que en adults, fins i tot amb 

formes histològiques similars. En aquesta línia l’aparició de 

la GSSF de forma tardana (>12 anys) sembla tenir pitjor 

pronòstic que la forma precoç (<12 anys) tal com s’ha trobat 

en algun estudi109. 

 

 A continuació es descriuen els factors pronòstics que 

s’han descrit amb més freqüència i sobre els què hi ha més 

evidència. 
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3.9.1 PARÀMETRES ASSOCIATS95-98 

• Factors ètnics: descendència africana o hispana 

• Debut en l'adult 

• Història familiar positiva 

• Infecció HIV 

• Addicció a heroïna o cocaïna 

 

3.9.2 PARÀMETRES CLINICS I  

 ANALÍTICS4,23,26,51,103,117,118,168,169 

• Elevació de la creatinina sèrica 

• Presència de síndrome nefròtica 

• Intensitat de la proteïnúria. 

  

 3.9.3 PARÀMETRES MORFOLÒGICS24,53,62,99,100,128  

• Forma col·lapsant 

• Fibrosi intersticial. 

• Presència de lesions tubulo-intersticials. 

• Volum glomerular augmentat 

• Nombre de glomèruls afectats 
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4. OBJECTIUS 

 

 Després de la revisió dels treballs publicats en la 

literatura s’aprecia que la GSSF és una malaltia complexa amb 

diferents característiques histopatològiques, clíniques, 

evolutives i de resposta al tractament. D’altra banda, es 

tracta d’una malaltia amb un greu pronòstic renal que comporta 

la pèrdua de la funció renal en gran nombre de malalts, però 

que segons la població descrita (caucasiana, afroamericana..), 

el pronòstic sembla variar. També s’han descrit un grup de 

factors que semblen influir en el pronòstic de la malaltia, 

com poden ésser la presència d’antecedents familiars o el 

debut com a síndrome nefròtica. 

 

 A partir de les dades conegudes, el present treball pretén 

en primer lloc descriure aquesta malaltia en el nostre medi i 

establir quines són les característiques que la defineixen.  

 

 Desprès pretén estudiar la influència que en la nostra 

mostra tenen diferents factors sobre l’evolució i el pronòstic 

de la malaltia, intentant arribar a descriure un grup de 

característiques anatomopatològiques, clíniques o evolutives 

que ens marcaran una mala evolució.  
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En la realització d’aquest estudi es pretén: 

  

1. Descriure les característiques clíniques de la 

glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens del nostre 

medi. 

  

2. Establir quina és l’evolució de la glomeruloesclerosi 

segmentària i focal en nens del nostre medi.  

  

3. Establir les característiques histològiques pròpies del 

nostre grup de malalts. 

  

4. Averiguar els factors que en el nostre grup comporten una 

evolució desfavorable. 

  

5. Determinar quin és el patró característic d’evolució renal 

desfavorable.  

  

6. Descriure la possible resposta a tractament dels diferents 

subtipus de malaltia. 
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5. HIPÒTESIS 

 

A partir de la revisió bibliogràfica i dels objectius de 

l’estudi ens plantegem les següents hipòtesis de treball: 

 

1. La glomeruloesclerosi segmentària i focal és una malaltia 

heterogènia. L’heterogeneïtat de la malaltia comporta una 

diferent presentació clínica i diferent evolució. 

 

2. La glomeruloesclerosi segmentària i focal presenta una 

evolució renal amb una alta taxa de pèrdua de la funció 

renal. 

  

3. Hi ha un conjunt de característiques clíniques, 

anatomopatològiques i de resposta al tractament que 

diferencien una millor o pitjor evolució.  

 La presència d’algun d’aquests factors o d’un conjunt 

determinat d’ells ens podrà marcar el pronòstic renal. 

  

4. La glomeruloesclerosi segmentària i focal presenta una 

pobre resposta als diferents tipus de tractaments que s’han 

assajat. 
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 6.1 CARACTERÍSTIQUES DE L’ESTUDI: 
  

• Disseny:  

 

Es tracta d’un estudi de caire retrospectiu. Les dades s’han 

obtingut a través de la revisió d’històries clíniques i de la 

recerca en arxiu. 

 

 

• Àmbit d’estudi:  

 

Pacients atesos en el Servei de Nefrologia Pediàtrica de 

l’Hospital Universitari Materno-Infantil Vall d’Hebron, des de 

gener del 1979 fins al desembre del 2000. 

L’Hospital Vall d’Hebron és un hospital de referència de 

tercer nivell.  

El servei de Nefrologia pediàtrica consta de les unitats 

d’hospitalització, consulta ambulatòria, hemodiàlisi i 

trasplantament. 

 

 

• Subjectes d’Estudi:  

Criteris d’inclusió: 

• Pacients diagnosticats de glomeruloesclerosi 

segmentària i focal mitjançant la biòpsia renal.  

•  Tots els pacients inclosos estan en el moment del 

diagnòstic en edats compreses entre els 0 i els 14 anys. 

•  Tots els malalts inclosos en la mostra tenen un 

seguiment postdiagnòstic mínim d’un any. 
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• Presència de comorbilitat amb altres diagnòstics 

• Absència de dades clíniques basals associades al 

resultat de la biòpsia 

• Absència de seguiment evolutiu correcte 

 

 

• Instrumentalització: 

 

S’ha determinat a tots els malalts inclosos en la mostra, un 

estudi basal que inclou la simptomatologia de debut, la funció 

renal en el moment del diagnòstic, paràmetres clínics i 

bioquímics associats, estudi anatomopatològic i control 

evolutiu.  

 

S’ha diagnosticat de síndrome nefròtica als pacients que 

presentaven edema, proteïnúria major a 40 mg/m2/h i albuminèmia 

igual o inferior a 2.5 gr/dl8,170. Es considera remissió quan 

desapareix la simptomatologia i les troballes analítiques, i 

resposta parcial quan desapareix la simptomatologia de 

síndrome nefròtica però persisteix la proteïnúria. Es 

considera cortico-resistència quan no es dóna la remissió de 

la síndrome nefròtica desprès de 6 setmanes de teràpia diària 

amb corticoides. 

 

Es considera proteïnúria patològica quan obtenim xifres 

superiors a 4 mg/m2/h i proteïnúria de rang nefròtic quan 

supera 40 mg/m2/h. 

 

Es defineix la hipertensió arterial com aquelles xifres que 

excedeixen el percentil 97.5 del corresponent a l’edat i 

sexe171. 

 

Es considera insuficiència renal inicial quan el filtrat 

glomerular es troba per sota del 50% del corresponent per 

Criteris d’exclusió: 
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l’edat, insuficiència renal crònica quan aquest filtrat es 

manté durant almenys tres mesos per sota del 25% del 

corresponent a l’edat, i insuficiència renal crònica terminal 

quan el filtrat glomerular baixa per sota del 15% del 

corresponent a un nen sa de la mateixa edat172. 

 

• Determinacions: 

 

Pacients-estudi basal  

S’ha determinat de cada cas: 

⇒ Presència d’antecedents familiars de la malaltia 

⇒ Edat de debut, sexe i antecedents previs del malalt 

⇒ Simptomatologia de debut 

⇒ Funció renal en el moment del diagnòstic (filtrat 

glomerular per superfície corporal i per talla, 

creatinina sèrica, urea sèrica, proteïnúria en 24 h, o 

altres anomalies renals) 

⇒ Presència d’altres factors associats (hipertensió 

arterial, hiperlipidèmia, trombocitosi) 

⇒ Tractament emprat i resposta al tractament  

⇒ Complicacions 

 

Descripció anatomopatològica. 

 

Control evolutiu de la funció renal i dels paràmetres 

esmentats. 

 

Trasplantament i evolució de l’empelt. 

 

Mortalitat i causa de mort. 
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6.2. ANÀLISI ESTADÍSTICA 
 

L’anàlisi estadística s’ha realitzat mitjançant el paquet de 

software estadístic SPSS versió 6.0. Concretament, s’han 

realitzat les següents anàlisis. 

 

6.2.1 Variables quantitatives 

 

a)Estadística descriptiva 

 

S’han emprat mètodes d’estadística descriptiva per les 

variables quantitatives, de forma que en cadascuna d’aquestes 

variables es defineix amb la mitjana, la mediana, la desviació 

estàndard (SD) i el rang. D’aquesta forma s’ha descrit la 

mostra global pel què fa a variables com sexe, edat, 

proteïnúria al debut, colesterolèmia, determinació d’albúmina 

sèrica, temps d’evolució a IRC, etc. 

 

Les variables quantitatives es presenten amb la seva 

distribució de freqüències.  

 

b)Comparació de mitjanes 
 

Per a la comparació de mitjanes, com a prova paramètrica, s’ha 

emprat la t de student en cas de dos grups i la ANOVA d’un 

factor (amb anàlisi post hoc de Scheffé) en cas de més de dos 

grups. 

 

Com alternativa no paramètrica s’ha emprat la prova U de Mann 

Whitney per comparació de dos grups i la Kruskall-Wallis per 

més de dos grups. 
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c)Correlacions  

 

Per a l’anàlisi de parells de variables quantitatives s’ha 

emprat el coeficient de correlació r de Pearson. 

 

 

6.2.2 Variables categorials: 

 

a)Estadística descriptiva  

 

Per a definir les variables categorials s’ha emprat la 

freqüència absoluta, la freqüència relativa en forma de 

percentatge i la freqüència relativa vàlida (excloent els 

casos desconeguts). 

 

b)Mesures d’associació  

 

S’ha avaluat l’associació entre variables categorials 

mitjançant el test de X2, i la prova exacta de Fisher quan més 

d’un 25% dels resultats esperats eren menors a 5 (en cas de 

taules 2x2).  

 

6.2.3 Anàlisi de regressió logística  

 

S’ha emprat una anàlisi de regressió logística per l’estudi 

global de factors pronòstic, amb mètode forward conditional. 

 

6.2.4 Anàlisi de supervivència 

 

S’ha realitzat una anàlisi de supervivència, presentant els 

resultats amb gràfiques de supervivència i analitzant les 
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dades amb el mètode de Kaplan-Meier. Com estadístic s’ha 

emprat el log-rank. 

6.2.5 Nivell de significació 

 

En tots els contrasts d’hipòtesi s’ha rebutjat l’hipòtesi 

nul·la amb un error tipus I o alpha menor 0.05 i amb hipòtesi 

bilaterals. La significació menor de 0.1 s’ha considerat com 

un valor vàlid quan les diferències de tamany mostral eren 

petites, tal com accepten alguns estadístics-epidemiòlegs com 

Greeland173. 

 

 

6.2.6 Resum dels principals estadístics emprats 
 

 

Comparació de mitjanes paramètrica: t de student 

no paramètrica: U Mann 

Whitney 

Correlacions r de Pearson 

Variables categorials test de X2
 

Correcció exacta de Fisher 

Estudi de factors 

pronòstics 

Anàlisi de regressió 

logística 

Anàlisis de supervivència Taules de supervivència 

Anàlisi de Kaplan-Meier 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 79

6.3 PROTOCOL D'ESTUDI DE LA GSSF 
 

Per recollir les dades s’ha emprat el següent qüestionari, 

utilitzant com a font de recollida la història clínica del 

malalt i la recerca en arxiu. 
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QÜESTIONARI DE RECOLLIDA DE DADES 

 

NOM I COGNOMS 

NHC   DATA NAIXEMENT 

ADREÇA 

ÈTNIA 

 

 

ANTECEDENTS FAMILIARS 

• ANTECEDENTS DE GSSF: SI/NO 

    En cas de positiu: GSSF lleu/ greu 

    (Lleu = no evolució IRCT 

     Greu = evolució a IRCT)  

     

• ALTRES ANTECEDENTS: 

 RENALS……………………………………………………………………………………………. 

    ALTRES……………………………………………………………………………………………. 

 

 

CONSANGUINITAT    SI / NO 

  PRIMER GRAU / SEGON GRAU 

 

ANTECEDENTS PRENATALS 

 

ANTEC PATOLÒGICS PREVIS 

• RENALS:………………………………………………………………………………………………………………. 

• ALTRES:………………………………………………………………………………………………………………. 
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DEBUT MALALTIA:   

EDAT   (ANY      ) 

♦ SÍMPTOMA DEBUT 

♦ PROTEÏNÚRIA DEBUT (EN MG/M2/H) 

♦ FUNCIÓ RENAL 

♦ HTA 

♦ HEMATÚRIA 

♦ COLESTEROL 

♦ TROMBOCITOSI 

 

 

TRACTAMENT INICIAL: 

 Dosi   Temps 

 Resposta 

 Temps de durada de la remissió: 

 

 

BIÒPSIA RENAL:..................................... 

..............................................................

..............................................................

..............................................................

..............................................................

..............................................................

............................................. 

Edat realització 

Lloc de realització: 
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SEGONA BIÒPSIA: SI / NO 

Temps entre les dues biòpsies (en mesos): 

..............................................................

..............................................................

..............................................................

..............................................................

..............................................................

..............................................................

............................................. 

Edat realització: 

 

ALTRES TRACTAMENTS  

(Edat d'inici, fàrmac, dosi, temps emprat, temps de durada de 

la remissió) 

 

 1.........................................................

.................................................. 

..............................................................

............................................................ 

 

 2.........................................................

..................................................... 

..............................................................

............................................................ 

 

 3.........................................................

..................................................... 

..............................................................

............................................................ 

 

 4.........................................................

..................................................... 
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EVOLUCIÓ ALS 6 MESOS 

♦ PROTEÏNÚRIA 

♦ FUNCIÓ RENAL 

♦ HTA 

♦ HIPERCOLESTEROLÈMIA 

♦ TROMBOCITOSI 

 

EVOLUCIÓ A L'ANY 

♦ PROTEÏNÚRIA 

♦ FUNCIÓ RENAL 

♦ HTA  

♦ HIPERCOLESTEROLÈMIA 

♦ TROMBOCITOSI 

 

 

EVOLUCIÓ A INSUFICIÈNCIA RENAL (FG<75%) 
♦ EDAT 

♦ PROTEÏNÚRIA 

♦ HTA 

♦ HIPERCOLESTEROLÈMIA 

♦ TROMBOCITOSI 
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EVOLUCIÓ A INSUFICIÈNCIA RENAL CRÒNICA 
(FG<25%) 

♦ EDAT 

♦ PROTEÏNÚRIA  

♦ HTA 

♦ EDAT INICI HD 

  

 

EVOLUCIÓ A INSUFICIÈNCIA RENAL CRÒNICA 
TERMINAL(FG<5-10%) 

♦ EDAT 

♦ PROTEÏNÚRIA  

♦ HTA 

♦ EDAT INICI HD 

 

 

PRESENTACIÓ COM SÍNDROME NEFRÒTICA 

 REMISSIÓ SI/NO   RESPOSTA PARCIAL: SI/NO 

 Durada remissió:  Durada resp. parcial: 

 Nº de brots: 

  

 

TRASPLANT RENAL: SI/NO  EDAT 

 FUNCIONANT SI/NO  CAUSA 

 DURACIÓ TOTAL 

 

COMPLICACIONS: 

 INFECCIOSES...............................................

......................................... 

 ..........................................................

...................................................... 
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 ..........................................................

...................................................... 

  

 ALTRES: 

 1.........................................................

..................................................... 

 2.........................................................

..................................................... 

 3.........................................................

..................................................... 

 4.........................................................

..................................................... 

 5.........................................................

..................................................... 

 

MORT   SI/NO   EDAT:  

 
CAUSA................................................ 
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6.4 CARACTERÍSTIQUES DE LA MOSTRA: 
ESTADÍSTICA DESCRIPTIVA 
 
Una vegada finalitzat l’estudi retrospectiu, s’han localitzat 

42 pacients diagnosticats de glomeruloesclerosi segmentària i 

focal mitjançant biòpsia renal. Tots ells han estat atesos en 

el servei de Nefrologia de l’Hospital Universitari Materno-

Infantil Vall d’Hebron. 

 

D’aquests 42 pacients, en alguns d’ells no s’han aconseguit 

obtenir totes les dades, per la qual cosa no totes les 

anàlisis es fan amb el grup complert. En tot moment 

s’especificarà el número de mostra, i s’especificarà si 

apareixen diferències significatives respecte les altres 

variables entre els diferents subgrups de pacients. 
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6.4.1. Sexe 

La mostra es composa de 22 nens (53%) i 20 nenes (47%). 

 

6.4.2. Edat de debut 

L’edat de debut mitjana és als 4 anys i 7 mesos, mediana= 3 

anys i 2 mesos, SD=4 anys, rang= 2 mesos-14 anys. En 2 casos 

les dades retrospectives no són fiables, per la qual cosa 

aquestos pacients (nums 23 i 24) no s’han inclòs en aquesta 

anàlisi. 

 

En la figura 1 es mostra un histograma de les edats, destacant 

un debut prototip entre els 18 i 82 mesos (percentils 25 i 75 

respectivament). 

 

Figura 1 

 

Std. Dev = 48,72  
Mean = 55,5
N = 40,00

Edat de debut del primer símptoma de la malaltia en mesos
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6.4.3. Antecedents familiars 

 

Pel que fa a antecedents familiars de malaltia destaquen la 

presència d’antecedents de glomeruloesclerosi en 8 dels 

malalts. Dels 8 pacients amb antecedents familiars, n’hi ha 6 

que tenen antecedents de forma greu de GSSF (entenent forma 

greu la que comporta mort renal). En 32 dels pacients no 

existeix cap antecedent familiar rellevant i en 2 es desconeix 

la presència d’antecedents familiars. 

 

Dels pacients amb antecedents familiars positius, 6 són nens i 

2 són nenes. 

  

6.4.4. Ètnia 

 

Dels nens diagnosticats, 37 pertanyen a l’ètnia caucasiana i 5 

a ètnia gitana. 

 

Dels 5 pacients que pertanyen a l’ètnia gitana, 4 són nens i 

una és nena.  En quatre d’aquests pacients hi ha antecedents 

familiars de la malaltia i en aquests 4 destaca l’existència 

de consanguinitat en la família. 

 

6.4.5. Consanguinitat 

 

En 4 dels malalts existeix consanguinitat de primer grau entre 

els pares. Tots ells pertanyen a ètnia gitana, com ja s’ha 

comentat i en tots ells hi ha antecedents familiars de la 

malaltia. Pel què fa al sexe, 3 són nens i una és nena.  

 

En un nen es desconeixia la possibilitat de consanguinitat en 

els pares. 
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6.4.6. Simptomatologia inicial de debut 
 
Els símptoma inicial més freqüent és la síndrome nefròtica. 

Cal destacar, però, que fins un 33% dels casos varen debutar 

amb una altra simptomatologia. A la taula 1 podem apreciar la 

freqüència d’aparició de cada tipus de debut. 

 

Taula 1 

 

Tipus de debut Freqüència (%) (% vàlid) 

Síndrome nefròtica 25 59.5 64.1 

Proteïnúria aïllada 7 16.7 17.5 

Hematúria 3 7.1 7.7 

Proteïnúria + hematúria 3 7.1 7.7 

Insuficiència renal 2 4.8 5.1 

Desconegut 2 4.8  

Total: 42 100 100 

 

En la taula 2 es mostra l’edat de debut mitjana i la desviació 

estàndard segons la simptomatologia de debut. 

 

Taula 2 

 

Tipus debut / Edat Mitjana (SD) Mediana Rang 

Síndrome nefròtica 42.9 (63.4) 30 2-168 

Proteïnúria 75.0 (58.2) 78 2-144 

Hematúria 106.0 (33.9) 120 42-156 

Proteïnúria + hematúria 28.7 (20.0) 36 5-45 

Insuficiència renal 120.0(33.9) 120 96-144 

 

 

 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 92

La distribució per edats dels 25 nens que van debutar amb 

síndrome nefròtica s’aprecia a la figura 2. 

 

Figura 2 
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6.4.7. Nivell de proteïnúria inicial 

Els nivells de proteïnúria inicial varien entre 0 i 360 mg/m2/h 

(mitjana= 97.0, SD=81.9, Mediana= 60) tal i com es pot veure a 

la figura 3. En dos pacients no es tenia aquesta dada 

(pacients num 23 i 24). Els tres pacients que varen debutar 

amb hematúria sense proteïnúria no s’han inclòs tampoc en 

aquest histograma. 

 

Figura 3 
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6.4.8. Hematúria a l’inici 

 

En el moment inicial s’ha constatat hematúria en 15 casos, 

essent en 6 casos macroscòpica i en altres 9 microscòpica. 

L’edat d’inici no difereix entre els tres subgrups (no 

hematúria {x=55.5, SD=49.0}, hematúria microscòpica {x=46.7; 

SD=46.7} i hematúria macroscòpica {x=68.5, SD= 56.2}) (F= 

0.35, ns). Tampoc s’han trobat diferències respecte al sexe. 

En dos pacients (num 23 i 24) tampoc es tenia aquesta dada. 
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Entre els 25 pacients que han debutat amb síndrome nefròtica, 

18 no presenten hematúria, 6 tenen hematúria microscòpica i 

només un pacient presenta hematúria macroscòpica. 

 

Dels dos nens que han debutat amb insuficiència renal un 

presenta hematúria i l’altre no. 

 

6.4.9. Nivell de colesterol 

 

En 37 pacients s’ha obtingut el nivell de colesterol al debut 

del trastorn. La mitjana obtinguda ha estat de 311 mg/dl, 

mediana de 322.5, SD de 90 i rang entre 200 i 501 mg/dl.  

 

Presenten xifres de colesterol elevades 28 nens, no 

sobrepassen el límit 9 i no es coneix en 5. 

 

En la figura 4 podem apreciar la distribució dels nivells de 

colesterol. 

 

Figura 4 
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En la figura 5 podem apreciar un diagrama de caixes amb les 

xifres de colesterol segons el símptoma de debut. 

 

Figura 5 
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6.4.10. Albúmina sèrica 

Els pacients que han debutat amb síndrome nefròtica (n=25) 

presenten una xifra mitjana d’albúmina de 22.7 g/l, SD 7.3, 

rang 11-35. En dos pacients (num 9 i 39) no es tenia aquesta 

dada. 

 

En la figura 6 podem apreciar la distribució de la xifra 

d’albúmina al debut. 

 

Figura 6 

xifra d'albúmina sèrica en el moment del debut
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6.4.11. Trombocitosi al debut 

Dels 42 pacients, al moment del debut n’hi ha 13 que presenten 

trombocitosi, 27 presenten xifres de plaquetes normals i en 2 

(pacients num 23 i 24) no consta la xifra inicial de 

plaquetes. 

 

Dels 13 malalts que al debut presenten trombocitosi, 8 

corresponen a malalts amb síndrome nefròtica, 3 a malalts amb 

proteïnúria aïllada i 2 amb proteïnúria + hematúria. 
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6.4.12. Funció renal al debut  

 

En el moment del debut 38 nens presenten una funció renal 

normal. Presenten insuficiència renal crònica terminal 2 

pacients i en altres 2 es detecten xifres suggestives 

d’insuficiència renal inicial. 

 

 

6.4.13. Hipercolesterolèmia durant 
l’evolució 
 
Durant l’estudi evolutiu han presentat hipercolesterolèmia 

persistent 15 pacients. Uns altres 22 nens han presentat 

colesterol normal i en 3 es desconeix (s’han exclòs els 2 

pacients que han debutat amb insuficiència renal). 

 
 
6.4.14. Trombocitosi durant l’evolució 
 
Durant l’estudi evolutiu han presentat trombocitosi persistent 

4 pacients i no s’ha detectat en 33. En 3 pacients es 

desconeix i s’han exclòs els dos malalts que van debutar amb 

insuficiència renal. 

 

Dels 4 pacients que s’ha detectat trombocitosi persistent, 3 

corresponen a malalts amb síndrome nefròtica i 1 a un malalt 

que presentava proteïnúria aïllada. 
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6.4.15. Hipertensió arterial durant 
l’evolució 
 
Durant l’estudi evolutiu han presentat hipertensió arterial 

prèvia a l’evolució a insuficiència renal terminal 14 malalts. 

En 24 no se n’ha detectat i s’han exclòs els 2 malalts que han 

debutat amb insuficiència renal. En dos pacients es 

desconeixia aquesta dada. 

 

En la taula 3 es pot apreciar l’aparició d’hipertensió 

arterial en relació a la simptomatologia present (exclosos els 

dos pacients que varen debutar amb insuficiència renal i els 

altres pacients en els qui es desconeixia la HTA evolutiva). 

 

Taula 3 

 

Simptomatologia 

debut/HTA 

no HTA HTA 

Síndrome nefròtica 15 10 

Proteïnúria aïllada 3 4 

Hematúria 3 - 

Prot + hemat 3 - 
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6.4.16. Biòpsia renal 

 

En tots els casos el diagnòstic s’ha realitzat per biòpsia 

renal. 

 

L’edat mitjana de realització de la biòpsia renal ha estat de 

71.6 mesos, SD 57, rang 3-180 mesos. En la figura 7 podem 

apreciar la distribució de l’edat en el moment de realització 

de la biòpsia renal. En 5 pacients no coneixem l’edat exacta 

en que es va realitzar la biòpsia renal. 

 

Figura 7 
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El temps que ha transcorregut entre el debut de la malaltia i 

la realització de la biòpsia ha estat: temps mig de 14.9 

mesos, SD 22, rang 0-96 mesos, mediana= 6 mesos. En la figura 

8 podem apreciar la distribució del temps transcorregut entre 

el debut de la malaltia i la realització de la biòpsia renal. 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 100

Figura 8 
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En 33 casos s’ha establert el diagnòstic de la malaltia en la 

primera biòpsia renal efectuada, mentre que en 9 dels casos 

s’ha requerit la realització d’una segona biòpsia renal. 

 

En tres malalts la biòpsia s’ha realitzat en un altre centre i 

encara que el diagnòstic és de glomeruloesclerosi, no es 

disposa de les dades complertes, per la qual cosa les 

observacions següents es realitzaran sobre 39 pacients. 

 

Pel que fa a la classificació biòpsica segons la classificació 

de Howie, en la taula 4 podem apreciar el nombre de casos i la 

seva freqüència. 

Taula 4 

Tipus n. casos freq 

Lesió inicial 9 21.4 % 

Hipercel·lular Mesangial 10 23.8 % 

Esclerosi global 5 11.9 % 

Forma col·lapsant 2 4.8 % 

No filiat 13 30.9% 

Altre centre 3 7.2% 
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Les característiques de les mostres anatomopatològiques són 

les següents: 

 

• Glomèruls: el nombre mig de glomèruls és de 44, SD 29, rang 

5-100. 

• Presència d’esclerosi segmentària: s’ha detectat la 

presència d’esclerosi segmentària en 34 biòpsies i no es va 

detectar en 3. En 2 casos no consta aquesta dada. 

• Presència d’esclerosi difusa: s’ha detectat la presència 

d’esclerosi difusa en 21 mostres i no se n’ha trobat en 15. 

En 3 casos no consta aquesta dada. 

• Presència d’hialinosi focal: s’ha detectat la presència 

d’hialinosi focal en 20 mostres i no se n’ha detectat en 16. 

En 3 casos no consta aquesta dada. 

• Presència de fibrosi intersticial: s’ha detectat la 

presència de fibrosi intersticial en 14 biòpsies i no se 

n’ha detectat en 21. En 4 casos no consta aquesta dada. 

• Presència d’hipercel·lularitat intersticial: s’ha detectat 

la presència d’hipercel·lularitat intersticial en 20 

biòpsies i no se n’ha detectat en 16. En 3 casos no consta 

aquesta dada. 
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6.4.17. Immunofluorescència 

 

S’ha obtingut el resultat de la immunofluorescència en 38 dels 

42 casos tal com es pot apreciar en la taula 5. 

 

Taula 5 

 

Immunofluorescència Freqüència (%) (% vàlid) 

Negativa 23 54.8 60.5 

Ig M 7 16.7 18.4 

Ig G + c3 + Ig M  8 19.0 21.1 

Desconegut 4  9.5  

Total: 42 100 100 
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6.4.18. Tractament inicial i resposta 
 

A 35 dels pacients el tractament inicial s’ha realitzat amb 

corticoides a dosi 2’5 mg/kg/dia.  

A 2 dels pacients s’ha realitzat tractament pal·liatiu de la 

insuficiència renal crònica i a 4 no s’ha realitzat cap 

tractament d’entrada. En 1 dels malalts es desconeix el 

tractament inicial. 

 

Els 4 malalts que no han rebut cap tractament inicial havien 

debutat 3 amb hematúria aïllada i un amb proteïnúria aïllada. 

 

En la taula 6 podem apreciar el tipus de tractament segons la 

forma de debut. 

 

Taula 6 

 

  

NO TRACTAMENT 

 

CORTICOID

. 

 

TRACTAMENT IRC 

Síndrome 

nefròtica 

 

0 

 

25 

 

- 

Proteïnúria 

aïllada 

 

1 

 

7 

 

- 

Hematúria 

aïllada 

 

3 

 

0 

 

- 

Insuficiència 

renal 

 

0 

 

0 

 

2 

Proteïnúria i 

hematúria 

 

0 

 

3 

 

- 
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Dels 35 malalts que han rebut tractament amb corticoides, 26 

no han presentat cap millora, 2 han presentat resposta parcial 

i 7 han realitzat remissió de la simptomatologia. 

 

Es considera remissió quan desapareix la simptomatologia i 

resposta parcial quan desapareix la simptomatologia de 

síndrome nefròtica però persisteix la proteïnúria. 

 

La resposta al tractament segons la simptomatologia inicial de 

debut dels pacients que varen rebre corticoides (n=35) es 

descriu a la taula 7.  

 

Taula 7 

 REMISSIÓ RESPOSTA PARCIAL NO RESPOSTA 

Síndrome 

nefròtica 

 

6 

 

2 

 

17 

Proteïnúria 

aïllada 

 

- 

 

- 

 

7 

Hematúria 

aïllada 

 

- 

 

- 

 

- 

Insuficiència 

renal 

 

- 

 

- 

 

- 

Proteïnúria i 

hematúria 

 

1 

 

- 

 

2 

 

Dels 6 pacients que han presentat remissió, 5 d’ells han 

presentat recaiguda de la síndrome nefròtica i un continua en 

remissió en el moment de tancar l’estudi. 

 

La durada de la remissió dels 5 pacients amb síndrome 

nefròtica que han recaigut ha estat: mitjana de 4 mesos, 

mediana 5, SD 1.8, rang 1-6 mesos. 

 

En els 2 casos que s’ha obtingut resposta parcial aquesta ha 

durat 3 i 12 mesos respectivament. 
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6.4.19. Altres tractaments 

 

En els malalts que no han presentat resposta al tractament amb 

corticoides, s’han provat diferents tractaments. Un mateix 

pacient ha pogut rebre més d’un d’aquestos tractaments d’una 

manera seqüencial en el temps. A continuació es descriu 

cadascun dels tractaments i la resposta: 

 

1. Clorambucil 

 S’ha emprat tractament amb clorambucil en 21 malalts, amb 

els següents resultats: 

• Remissió: 5 malalts 

• Resposta parcial: 7 malalts 

• Cap resposta: 9 casos. 

  

 La resposta segons la simptomatologia de debut es descriu a 

la taula 8. 

  

 Taula 8 

  

 N 

pacients 

Remissió Resposta 

parc 

No 

resposta 

Sdr.Nefròtic

a 

18 5 7 6 

Proteïnúria 2 - - 2 

Prot + hemat 1 - - 1 

   

  

 Dels 12 malalts afectes de síndrome nefròtica que responen a 

clorambucil, ja sigui amb remissió o amb resposta parcial, 5 

són malalts que no havien respost a corticoides i 7 són 

malalts que encara que havien respost a corticoides, 

presentaven corticodependència. 

  



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 106

2. Ciclofosfamida 

S’ha emprat tractament amb ciclofosfamida en 7 malalts amb els 

següents resultats: 

• Remissió: cap cas 

• Resposta parcial: 1 malalt 

• Cap resposta: 6 casos 

   

La resposta segons la  simptomatologia de debut es descriu a 

la taula 9.  

 

Taula 9 

 

 N malalts Remissió Resposta 

parc 

No 

resposta 

Sdr.Nefròtic

a 

7 - 1 6 

 

3. Ciclosporina A 

S’ha emprat tractament amb ciclosporina A en 7 malalts amb els 

següents resultats 

• Resposta parcial: 3 malalts 

• Cap resposta: 4 casos 

 

La resposta segons la simptomatologia de debut es descriu a la 

taula 10. 

 

Taula 10 

 

 Malalts Remissió Resposta 

parc 

No resposta 

Sdr 

Nefròtica 

5 - 3 2 

Prot + hemat 2 - - 2 
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4. Vincristina, ciclofosfamida i corticoides 

S’ha emprat tractament amb la triple teràpia en 6 malalts amb 

els següents resultats: 

• Resposta parcial: 3 malalts 

• Cap resposta: 3 casos 

 

La resposta segons la simptomatologia de debut es descriu a la 

taula 11. 

 

Taula 11 

 N malalts Remissió Resposta 

parc 

No 

resposta 

Sdr.Nefròtic

a 

6 - 3 3 

 

5. Micofenolat 

S’ha emprat tractament amb micofenolat en un malalt sense 

obtenir-se cap resposta. 

6. IECAs 

S’ha emprat tractament amb Inhibidors de l’Enzim de conversió 

de l’Angiotensina en 5 malalts 

• Resposta parcial: 1 malalt 

• Cap resposta: 4 malalts 

 

La resposta segons la simptomatologia de debut es descriu a la 

taula 12. 

 

Taula 12 

 N 

pacients 

remissió resposta 

parc 

no 

resposta 

Sdr.Nefròtic

a 

1 - - 1 

Proteïnúria 2 - - 2 

Prot + hemat 2 - 1 1 
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7. Bolus corticoides 

S’ha emprat tractament amb corticoides en bolus segons la 

pauta de Mendoza138 en un malalt sense obtenir-se cap resposta. 
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6.4.20. EVOLUCIÓ A UN ANY 

 

L’evolució de la mostra estudiada a mig plaç (un any) ha estat 

la que es descriu a la taula 13. 

 

Taula 13 

 

Evolució a un any Freqüència (%) (%) vàlid 

Asimptomàtic 2  4.8  5.0 

Proteïnúria no nefròtica 13 31.0 32.5 

Proteïnúria rang nefròtic 5 11.9 12.5 

Brots síndrome nefròtica 7 16.7 17.5 

Insuficiència renal 8 19.0 20.0 

Mort 2  4.8  5.0 

Hematúria 3  7.1  7.5 

Desconegut 2  4.8  

Total: 42  100  100 
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6.4.21. EVOLUCIÓ A 5 ANYS 

 

Dels 42 malalts de la mostra, 33 s’han seguit durant un 

període superior a 5 anys. La seva evolució es descriu a la 

taula 14. 

 

Taula 14 

 

Evolució als 5 anys  Freqüència (%) (%) vàlid 

Asimptomàtic 4  9.5 12.9 

Proteïnúria  8 19.0 25.8 

Brots síndrome nefròtica 5 11.9 16.1 

Insuficiència renal 6 14.3 19.4 

Trasplant 6 14.3 19.4 

Mort 2  4.8 6.5 

Seguiment menor a 5 anys 9 21.4 - 

Desconegut 2  4.8 - 

Total: 42 100 100 
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6.4.22. EVOLUCIÓ AL FINAL DE L’ESTUDI 
 

L’evolució de la mostra estudiada al final de l’estudi es 

descriu a la taula 15. 

 

Taula 15 

 

Evolució final de 

l’estudi 

Freqüència (%) (%) vàlid 

Asimptomàtic 3 7.1 7.5 

Proteïnúria  9 21.4 22.5 

Brots síndrome nefròtica 5 11.9 12.5 

Insuficiència renal 13 31.0 32.5 

Trasplant 6 14.3 15.0 

Mort 3 7.1 7.5 

Hematúria 1 2.4 2.5 

Desconegut 2 4.8  

Total: 42 100 100 

 

 

Dels 3 pacients que varen morir, 2 d’ells presentaven IRCT en 

el moment de la mort. 

 

Pel què fa al temps de seguiment de l’estudi (expressat en 

mesos) és de: mitjana de 122 mesos, mediana 97, SD 79.6, 12-

276 mesos. En la figura 9 podem apreciar la distribució del 

temps de seguiment dels malalts. 
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Figura 9 
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6.4.23. EVOLUCIÓ RENAL FINAL 

 

Del total de pacients, n’hi ha 21 que al tancar l’estudi 

presentaven mort renal (IRCT=13, trasplantament=6 o IRCT en el 

moment de la mort=2). Les característiques d’aquests malalts 

són les següents: 

 

CARACTERÍSTIQUES DELS PACIENTS AMB MORT RENAL AL FINAL DE 

L’ESTUDI (N=21) 

 

• Sexe: 12 nens i 9 nenes. 

  

• Edat de debut de la malaltia (en mesos): edat mitjana de 

debut 57.2, SD 50.2, rang 2-144. 

  

• Antecedents familiars: 14 no en tenen, 6 tenen antecedents 

familiars de GSSF i 1 malalt té antecedents familiars 

d’altres malalties (lupus). Dels 6 que tenen antecedents de 

GSSF, 4 tenen familiars en els què la malaltia ha comportat 

mort renal. 

  

• Ètnia: 18 malalts pertanyen a l’ètnia caucasiana i 3 a ètnia 

gitana. 

  

• Consanguinitat: 18 malalts no tenen antecedents  de 

consanguinitat i 3 tenen antecedents de consanguinitat. 

  

• Proteïnúria al moment del debut (mg/m2/h): mitjana 80, 

mediana 66, SD 61, rang 11-250. 

  

• Hematúria al moment del debut: 6 malalts presenten hematúria 

microscòpica al moment del debut i 15 malalts no en 

presenten.  
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• Simptomatologia de debut: 

⇒ Síndrome nefròtica: 12 pacients 

⇒ Proteïnúria aïllada: 6 pacients 

⇒ Insuficiència renal al debut: 2 pacients 

⇒ Proteïnúria i hematúria: 1 pacient. 

  

• Hipercolesterolèmia: En 15 malalts s’ha detectat 

hipercolesterolèmia al moment del debut i en 4 no, mentre 

que en 2 malalts es desconeix. 

 La xifra mitjana de nivell de colesterol (mg/dl) al debut 

d’aquest grup de malalts és de 331, mediana 329, SD 86.12, 

rang 178-501. 

 Durant l’evolució, han mantingut hipercolesterolèmia en 12 

pacients i no s’en troba en 6. En un pacient es desconeix. 

S’han exclòs els 2 que han debutat amb insuficiència renal. 

  

• Hipoalbuminèmia: Al moment inicial, dels nens que han 

debutat com a síndrome nefròtica, 9 han presentat 

hipoalbuminèmia severa i 3 no. 

   

• Trombocitosi: En el moment del debut han presentat 

trombocitosi 9 malalts i no s’ha detectat en 12.  

  Durant l’evolució de la malaltia, 3 malalts han presentat 

trombocitosi i no se n’ha trobat en 15. En un pacient es 

desconeix aquesta dada. S’han exclòs els 2 que han debutat 

amb insuficiència renal. 

   

• Hipertensió arterial: Durant l’evolució de la malaltia 13 

pacients han presentat HTA, prèvia a l’evolució a IRC. No 

n’han presentat 6 malalts. Els 2 malalts que han debutat amb 

insuficiència renal s’han exclòs. 
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• El temps que ha passat des del debut de la malaltia fins 

l’evolució cap a mort renal ha estat el següent (en mesos): 

temps mig 52.7, mediana 30, SD 55, rang 0-216. La 

distribució es pot apreciar en la figura 10. 

 

 

Figura 10 
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• La supervivència renal (utilitzant l’estimador de Kaplan-

Meier), mostra una supervivència renal de 64% als 5 anys, 

48% als 10 anys i de 38% als 15 anys, tal com es pot 

apreciar en la figura 11. 
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Figura 11 

Survival Function

temps lliure malaltia (mesos)

240220200180160140120100806040200

C
um

 S
ur

vi
va

l

1,0

,8

,6

,4

,2

0,0
Cinc anys Deu anys Quinze anys

 

 

El temps de seguiment del grup de 21 pacients que ha 

evolucionat a IRCT és el següent (en mesos): Mitjana 131.8, 

mediana 132, SD 80.19, rang 18-264. La distribució del temps 

de seguiment es pot veure a la figura 12. 

 

Figura 12 
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6.4.24. EVOLUCIÓ SEGONS LA 
SIMPTOMATOLOGIA DE DEBUT 
 
1. PACIENTS QUE HAN DEBUTAT AMB SÍNDROME NEFRÒTICA 

 

S’han trobat 25 malalts que han debutat amb síndrome 

nefròtica.  

 

L’ evolució d’aquests malalts a 1 any, 5 anys i al final de 

l’estudi es descriu en la taula 16. 

 

Taula 16 

 

 Evolució a  

1 any 

Evolució a  

5 anys 

Evolució final 

Asimptomàtic  1 (4%) 1 (5%)  1 (4%) 

Proteïnúria 11 (36%) 6 (30%)  6 (24%) 

Brots sdr nefr.  7 (8%) 5 (25%)  5 (20%) 

IRC  4 (28%) 2 (10%) 10 (40%) 

Trasplant    - 4 (20%)  1 (4%) 

Mort  2 (16%) 2 (10%)  2 (8%) 

n/p    - 5            - 

 

El temps de seguiment de l’estudi d’aquests malalts ha estat: 

mitjana 142 mesos, mediana 89, SD 121, rang 12-450. 

 

Els nens que han cursat en forma de brots de síndrome 

nefròtica han presentat una mitjana de brots de 7.2, mediana 

de 6, SD 3.6, rang 1-13. La distribució del nombre de brots es 

pot veure a la figura 13. 
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Figura 13 
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Pel què fa a l’evolució renal final dels malalts que han 

debutat amb síndrome nefròtica, es descriu a la taula 17. 

 

Taula 17 

 mort renal no mort renal 

evolució renal 

final 

12 (48%) 13 (52%) 

 

Dels malalts que han evolucionat a IRC, el temps mig d’IRC ha 

estat: mitjana 55.6 mesos, mediana 28.5, SD 63. La distribució 

es pot apreciar a la figura 14. 

 

Figura 14 
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2. PACIENTS QUE HAN DEBUTAT AMB PROTEÏNÚRIA AÏLLADA 

 

S’han trobat 7 malalts que han debutat amb proteïnúria 

aïllada. 

 

L’evolució d’aquests malalts a 1 any, 5 anys i al final de 

l’estudi es pot apreciar a la taula 18. 

 

Taula 18 

 

 Evolució a  

1 any 

Evolució a   

5 anys 

Evolució 

final 

Proteïnúria 5 (71.4%) 1 (14.3%) 1 (14.3%) 

IRC 2 (28.6%) 3 (42.8%) 5 (71.4%) 

Trasplant - 2 (28.6%) - 

Mort - - 1 (14.3%) 

n/p - 1 (14.3%) - 

 

El temps de seguiment de l’estudi d’aquests malalts ha estat: 

mitjana 135 mesos, mediana 134, SD 70, rang 12-216. 

 

Pel que fa a l’evolució renal final, es descriu en la taula 

19. 

 

Taula 19 

 

 Mort renal No mort renal 

Evolució renal 

final 

 6 (85.7%) 1 (14.3%) 

 

Dels malalts que han evolucionat a IRC, el temps mig d’IRC 

mitjana 65.8 mesos, mediana 60, SD 48.6, rang 11-120. La 
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distribució del temps d’evolució a IRC es pot veure en la 

figura 15. 

 124

Figura 15 
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3. PACIENTS QUE HAN DEBUTAT AMB HEMATÚRIA AÏLLADA 

 

S’han detectat 3 malalts que han debutat amb hematúria 

aïllada.  

 

L’evolució a 1 any, 5 anys i final es pot apreciar en la taula 

20. 

 

Taula 20 

 

 Evolució a  

1 any 

Evolució a  

5 anys 

Evolució 

final 

Hematúria 3 0 1 

Asimptomàtic - 3 2 

 

En cap dels malalts que han debutat amb hematúria aïllada s’ha 

detectat mort renal. 
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5. PACIENTS QUE HAN DEBUTAT AMB PROTEÏNÚRIA + HEMATÚRIA 

 

S’han detectat 3 nens que han debutat amb proteïnúria + 

hematúria. 

 

L’evolució a 1 any, 5 anys i final es pot apreciar en la taula 

21. 

 

Taula 21 

 

 Evolució a 

1 any 

Evolució a  

5 anys 

Evolució  

final 

Asimptomàtic 1 1 0 

Proteïnúria 2 1 2 

IRC 0 0 1 

n/p - 1 - 

 

 

Pel que fa a l’evolució renal final es descriu a la taula 22. 

 

Taula 22 

 

 Mort renal No mort renal 

Evolució renal 

final 

 1 (33.3%) 2 (66.7%) 
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6.4.25. COMPLICACIONS 

 

Com a complicacions remarcables durant l’evolució de la 

malaltia cal destacar: 

 

• Complicacions infeccioses: s’han donat en 25 malalts. 

 

ð Neumonia: 8 casos 

ð Sèpsia: 6 casos 

ð ITU: 3 casos 

  ð Bronquiolitis Virus Respiratori Sincitial: 2  

 casos. 

ð Peritonitis: 1 cas 

ð Infeccions per Citomegalovirus: 2 casos. 

ð Altres: 3 casos. 

 

• HTA greu i de difícil control: 7 malalts. 

  

• Leucopènia/pancitopènia: 3 pacients 

  

• Hipotiroïdisme: 1 pacient 

  

• Pericarditis: 1 pacient. 

 

• Pancreatitis: 1 pacient 
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6.4.26. MORTALITAT 

 

Durant l’evolució 3 malalts han mort, tots ells per causa 

infecciosa. 

 

Dos malalts han mort com a complicació d’una neumònia, amb 

pulmó de shock i síndrome de destret respiratori de l’adult. 

La causa de la neumònia va ésser en un cas per neumocisti 

carinii i en l’altre desconeguda. 

 

El tercer malalt va morir a causa d’un shock sèptic per 

proteus mirabilis. 

 

D’aquests tres malalts, dos estaven en IRCT i el tercer 

presentava la funció renal conservada.  
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6.4.27. Trasplantament 

 

Dels malalts que han presentat insuficiència renal crònica 

s’han realitzat 12 trasplantaments renals en 9 malalts. 

D’aquests 9 malalts: 6 han rebut un sol trasplantament i 3 dos 

trasplantaments. 

 

L’edat dels pacients en el moment de rebre el primer 

trasplantament (en mesos) ha estat: mitjana 96.1, mediana 79, 

SD 48, rang 35-180. En la figura 16 es pot apreciar la 

distribució de l’edat en el moment del trasplantament. 

 

Figura 16 
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La simptomatologia de debut dels pacients que han rebut un 

trasplantament ha estat: 

 

• Síndrome nefròtica: 7 pacients 

• Proteïnúria aïllada: 2 pacients 

 

L’edat de debut de la malaltia dels pacients que han rebut un 

trasplantament ha estat de: mitjana 44 mesos, SD 42, rang 2-

141 mesos. 
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El temps en mesos que ha passat entre l’evolució a IRCT i el 

trasplantament ha estat: mitjana 25’5, mediana 23, SD 15’9, 

rang 11-61. En la figura 17 es pot apreciar la distribució del 

temps d’evolució entre l’IRCT i el trasplantament. 

 

Figura 17 
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En el moment de tancar l’estudi, 6 malalts gaudien d’un 

trasplantament funcionant i s’havien perdut uns altres 6: 5 

per rebuig crònic o recurrència de la malaltia i un per rebuig 

agut. 

 

Del primer trasplantament (9 casos) el temps mig de durada ha 

estat de 18.4 mesos, SD 25.44 (rang 8-144 mesos). 
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7. RESULTATS 

 

7.1 RESULTATS DE LA MOSTRA 

 

7.1.1. Sexe i edat de debut 

 

No hi ha diferències entre sexes respecte l’edat de debut(edat 

debut en nens 58.1 mesos, SD=54.3, edat de debut en nenes 52.7 

mesos, SD=43.6; t= 0.35, p=0.7, ns). 

 

7.1.2. Antecedents familiars 

 

No hi ha diferència respecte l’edat de debut entre els 

pacients amb antecedents familiars i els qui no en tenen (amb 

antecedents familiars 44.7 mesos SD=53.0, sense antecedents 

58.1, SD=48.1 ; t=0.65, p=0.53, ns). 

 

S’ha trobat una diferència estadística respecte a l’ètnia en 

relació a la presència d’antecedents familiars, evidenciant-se 

una major proporció d’antecedents en els pacients d’ètnia 

gitana, tal com es pot apreciar a la taula 23. 

 

Taula 23 

 

Ètnia  Antecedents 

familiars  

No antec. 

familiars 

caucasiana 35 malalts 4 31 

gitana 5 malalts 4 1 

 

(Chi Quadrat, Fisher, p=0.003) 
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7.1.3. Ètnia 

 

No s’ha trobat cap diferència respecte al sexe en relació a 

l’ètnia (Chi Quadrat, Fisher, p=0.34). 

 

Pel que fa a l’edat de debut s’ha trobat una diferència 

significativa respecte a l’edat de debut de la malaltia entre 

nens d’ètnia gitana i els d’ètnia caucasiana, debutant de 

forma més precoç els nens d’ètnia gitana que els d’ètnia 

caucasiana, tal com es pot apreciar a la taula 24 i a la 

figura 18. 

 

Taula 24  

Ètnia  mitjana 

 edat debut  

SD 

 edat debut 

caucasiana 35 malalts 61’3 mesos 49’08 mesos 

gitana 5 malalts 14’2 mesos 15’07 mesos 

 

(U=23, p=0,0083) 

 

Figura 18 
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7.1.4. Consanguinitat 
 
Pràcticament tots els pacients consanguinis presenten 

antecedents familiars i pertanyen a l’ètnia gitana , tal com 

es pot apreciar a les taules 25 i 26. 

 

Taula 25 

 

Consang.  ètnia 

caucasiana  

ètnia  

gitana 

sí 4 malalts 0 4 

no 37 malalts 36 1 

(Chi Quadrat, Fisher, p<0.005) 

 

Taula 26 

 

Consang.  Antecedents 

familiars  

No antec. 

familiars 

sí 4 malalts 4 0 

no 36 malalts 4 32 

(Chi Quadrat, Fisher, p<0.005) 

 
Pel que fa a l’edat de debut s’ha trobat una diferència 

significativa respecte a l’edat de debut de la malaltia en 

pacients consanguinis, debutant aquests de forma més precoç, 

tal com es pot apreciar a la taula 27. 

 

Taula 27 

  

Consang.  mitjana 

 edat debut  

SD 

 edat debut 

sí 4 malalts 11.75 mesos 48’7 mesos 

no 36 malalts 60.3 mesos 16’33 mesos 

(U=15.5, p=0,0065) 
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7.1.5. Simptomatologia inicial de debut 
 

No s’han trobat diferències respecte a l’edat en relació amb 

la simptomatologia del moment del debut, tal com es pot 

apreciar en la taula 28. 

 

Taula 28 

 

Tipus debut / Edat n Mitjana (SD) Mediana Rang 

Síndrome nefròtica 25  42.9 (63.4)  30  2-168 

Proteïnúria 7  71.6  

(58.2) 

 78  2-144 

Hematúria 3 106.0 (33.9) 120 42-156 

Proteïnúria + 

hematúria 

3  28.7 (20)  36  5-45 

Insuficiència renal 2  120  (33.9)  120 96-144 

(Chi - quadrat, Kruskal-Wallis= 8.1, ns) 

 

Tampoc s’han evidenciat diferències respecte el sexe (X2 

Pearson= 0.85, ns), l’ètnia (X2 Pearson= 2.8, ns), la 

consanguinitat (X2 Pearson= 3.7, ns), ni la presència 

d’antecedents familiars (X2 Pearson= 5.5, ns), en relació a la 

simptomatologia de debut. 
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7.1.6. Nivell de proteïnúria inicial 

 

El nivell de proteïnúria inicial no es relaciona amb l’edat de 

debut (r=-0.24, ns) ni amb el sexe (t=0.21, ns).  

 

S’han trobat diferències entre el nivell de proteïnúria i el 

símptoma de debut (X2=10.2, test de Kruskall-Wallis; p= 0.017).  

 

A l’analitzar dos a dos aquestos subgrups es troba que les 

diferències venen donades entre els següents subgrups: 

síndrome nefròtica amb proteïnúria + hematúria (U=6, p=0.01) i 

síndrome nefròtica amb insuficiència renal (U=4, p= 0.05). 

 

No s’ha trobat en canvi cap diferència significativa entre el 

nivell de proteïnúria entre els nens que han debutat com a 

síndrome nefròtica i els qui han debutat com a proteïnúria 

aïllada (t student, t=1.22, p=0.23, ns). Tampoc s’han trobat 

diferències entre els altres subgrups. 

 

A la taula 29 podem apreciar la mitjana, mediana i rang de 

proteïnúria segons la forma de debut. 

 

Taula 29 

 

Proteïnúria debut n Mitjana (SD) Mediana Rang 

Síndrome nefròtica 25 116.8 (17.2) 92 30-360 

Proteïnúria aïllada 7 73.7 (79.0) 50 20-250 

Hematúria 3 0 0 0 

Proteïnúria + 

hematúria 

3 29.7 (16.2) 38 11-40 

Insuficiència renal 2 31 (17.0) 31 19-43 

(Chi Quadrat, Kruskall-Wallis = 10.2, p = 0.017) 
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7.1.7. Hematúria al debut 

No s’ha trobat diferències significatives entre la  

proteïnúria i hematúria (F=0.11, p=0.89,ns), tal com es pot 

apreciar a la figura 19. 

 

Figura 19 
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7.1.8. Nivell de colesterol inicial 

 

En nivell de colesterol no es relaciona amb l’edat de debut 

(r=-0.30, ns), sexe [324 mg/dl (SD 95.9) en nens versus 300.7 

mg/dl (SD 59.7) en nenes, t=0.91, ns], ni la proteïnúria 

inicial (r=0.04, ns). 

 

Existeixen diferències significatives entre les xifres de 

colesterol i el símptoma de debut (X2, Kruskal-Wallis= 12.3, p= 

0.01). Els pacients que han debutat amb síndrome nefròtica 

(x=343.8 mg/dl, SD=69.6) presenten un colesterol inicial més 

alt que aquells que debuten amb proteïnúria aïllada (x=282.2 

mg/dl, SD=80.1), proteïnúria + hematúria (x=301.3 mg/dl, 

SD=69.2), hematúria aïllada (x= 209.3 mg/dl, SD=55.5) i 

insuficiència renal (x= 202.5 mg/dl; SD=3.5). 

 

D’altra banda, també hi ha diferències entre el nivell de 

colesterol al debut i la presència i el tipus d’hematúria al 

debut (X2, Kruskal-Wallis= 8.7, p=0.01). Així, els pacients que 

en el moment del debut presenten hematúria macroscòpica 

(independentment de què aquest fos o no l’únic símptoma de 

debut) presenten una xifra de colesterol menor que el grup de 

microhematúria (U=5, p=0.01). Els pacients sense hematúria 

presenten valors intermedis. A la taula 30 podem valorar la 

mitjana, mediana i rang de colesterol en cada grup. 

 

Taula 30 

 Colesterol (mg/dl) n Mitjana (SD) Mediana Rang 

No hematúria 23 324.5 (78.6) 320 200-501 

Hematúria 

microscòpica 

8 344.4 (69.7) 343.5 205-436 

Hematúria 

macroscòpica 

6 230.3 (56.2) 221.5 150-319 

 

(Chi Quadrat, Kruskall-Wallis = 8.7, p = 0.013) 
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7.1.9. Biòpsia renal 

 

En relació amb els 9 malalts que es van diagnosticar 

mitjançant una 2ª biòpsia no difereixen de la resta respecte 

el sexe (X2, Fisher, p=0.7, ns), l’edat de debut( t=-1.07, 

p=0.37, ns) ni la simptomatologia de debut (X2=1.8, p=0.77, 

ns). 

 

Tampoc s’ha trobat cap relació significativa amb temps 

d’evolució de la malaltia al moment de fer la biòpsia (t=1.12, 

p=0.27, ns) ni amb el nombre de glomèruls (t=0.16, p=0.87, 

ns). 

 

Pel que fa al patró histològic no s’ha trobat cap relació 

estadística pel que fa al sexe(X2, Pearson=6.33, p=0.26, ns) 

antecedents familiars (X2, Pearson=2.5, p=0.14, ns), ètnia (X2, 

Pearson=0.73, p=0.88, ns)  edat de debut (F=0.56, p=0.64, ns) 

ni simptomatologia de debut (X2, Pearson=17.3, p=0.12, ns) 

 

7.1.10. Immunofluorescència 

 

El resultat de la immunofluorescència no es relaciona amb 

l’edat de debut (F=0.71, p=0.49, ns) sexe (X2, Pearson=1.9, 

p=0.93, ns), antecedents familiars (X2, Pearson=2.42, p=0.12, 

ns), ètnia (X2, Pearson=1.5, p=0.22, ns), símptoma d’inici (X2, 

Pearson=10.8, p=0.84, ns), tipus d’hematúria (X2, Pearson=1.7, 

p=0.84, ns)  ni nivell de proteïnúria inicial (F=0.56, p=0.57, 

ns). 
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7.1.11. Tractament inicial i resposta 
 
 La bona resposta als corticoides no es relaciona amb el 

sexe (X2, Pearson=0.31, p=0.67, ns), els antecedents familiars 

(X2, Pearson=3.02, p=0.21, ns), la consanguinitat (X2, 

Pearson=2.39, p=0.32, ns) ni l’ètnia (X2, Pearson=3.07, p=0.26, 

ns) 

  

 Pel que fa a l’edat de debut, els nens que debuten amb 

menor edat presenten millor resposta als corticoides que els 

qui debuten més tard tal com es descriu a la taula 31 

 

taula 31 

 

Resposta 

corticoid. 

n edat 

mitjana 

SD 

sí 9 30.11 19.8 

no 26 55.3 51.3 

  

(t student = 2.1, p=0.04) 

 

  En relació a la simptomatologia de debut, sols responen a 

corticoides els pacients que han debutat com a síndrome 

nefròtica i un pacient que ha debutat amb proteïnúria i 

hematúria (taula 7, pàg. 103), mentre que cap pacient dels qui 

han debutat en forma de proteïnúria aïllada respon al 

tractament amb corticoides. 

 

 Pel que fa a la relació entre patró histològic i resposta 

a corticoides, s’aprecia una relació entre la presència 

d’hialinosi focal i una mala resposta al tractament amb 

corticoides, tal com es veu a la taula 32. 
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taula 32 

 

Resposta 

corticoid. 

hialinosi 

focal  

No 

hial.focal 

sí 3 6 

no 16 7 

 

(Chi Quadrat, Fisher, p=0.07) 
 

En relació a la resposta amb clorambucil, no es relaciona amb 

el sexe (X2, Pearson= 1.47, p= 0.47, ns), l’edat de debut (t= -

0.8, p= 0.43, ns), els antecedents familiars (X2, Pearson= 

4.59, p= 0.42, ns), la consanguinitat (X2, Pearson= 7.25, p= 

0.25, ns) ni l’ètnia (X2, Pearson= 11.02, p= 0.12, ns). 

 

Tal com els malalts que responen als corticoides, sols 

responen a clorambucil els malalts que han debutat amb 

síndrome nefròtica (taula 8, pàg. 105). 
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7.2.FACTORS PRONÒSTICS A INSUFICIÈNCIA 
RENAL 

 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 143

7.2.1.Sexe 

 

No s’han trobat diferències significatives respecte sexe dels 

pacients i l’evolució de la malaltia. 

 

En la taula 33 podem comparar l’evolució renal segons el sexe. 

 

Taula 33 

 

Sexe Mort renal No mort renal 

Nen 12 8 

Nena 9 11 

Tota

l 

21 19 

 

(Chi-Quadrat, Pearson=0.9, p=0.342, ns) 

 

En la figura 20 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons el sexe. 

 

Figura 20 
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(Log Rank=0.14, p=0.7103, ns) 
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7.2.2. Edat de debut 

 

Pel que fa a l’edat de debut, no s’han trobat diferències 

significatives entre la mitjana d’edat de debut en el grup de 

nens que van evolucionar cap a l’insuficiència renal crònica i 

els nens que no hi van evolucionar.  

 

En la figura 21 representada amb un diagrama de caixes, podem 

veure que no existeix cap diferència entre ambdós grups, entre 

la mediana ni els percentils. 

 

Figura 21 
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Separant el grup de nens que van debutar per sota de l’any 

d’edat (n= 9 pacients) no han presentat cap diferència 

respecte als nens que han debutat per sobre de l’any d’edat 

(n= 31 malalts). 
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A la taula 34 podem comparar l’evolució renal segons el debut 

abans o després de l’any d’edat. 

 

Taula 34 

 

Edat  Mort renal No mort renal 

Edat< 1 any 9 casos 5 4 

Edat> 1 any 31 casos 16 15 

  21 19 

 

(Chi Quadrat, p=0.8, ns) 

 

 

En la figura 22 es pot veure la gràfica de supervivència renal 

segons el debut abans o després de l’any d’edat. 

 

Figura 22 
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(log rank=0.19, p=0.6651, ns) 
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Pel què fa al debut de la malaltia, separant entre els nens 

que van debutar abans o després dels 5 anys tampoc s’han 

trobat diferències significatives respecte a l’evolució renal, 

tal com es pot apreciar a la taula 35. 

 

Taula 35 

 

edat debut n mort renal no mort renal 

edat < 5 anys 28 casos 14 14 

edat > 5 anys 12 casos 7 5 

  21 19 

 

(Chi Quadrat, p=0.62, ns) 

 

La figura 23 ens mostra la gràfica de supervivència renal dels 

malalts segons van debutar abans o desprès dels 5 anys. 

 

 

Figura 23 
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(log rank=0.00, p=0.9681, ns) 
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7.2.3. Antecedents familiars 

 

Pel què fa als antecedents familiars, els 8 nens que tenen 

antecedents de GSSF tenen un risc augmentat de desenvolupar 

GSSF de forma greu i d‘arribar a l’insuficiència renal 

crònica. 

 

En la taula 36 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’antecedents familiars. 

 

Taula 36 

Antec.fam.  Mort renal No mort renal 

Si 8 casos 7 1 

No 32 casos 14 18 

  21 19 

 

(Chi-Quadrat, p=0’046) 

 

La figura 24 ens mostra la gràfica de supervivència renal 

segons la presència o no d’antecedents familiars. 

 

Figura 24 
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(log rank=7.78, p=0.0053) 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 148

El temps d’evolució a insuficiència renal crònica no difereix 

entre els qui tenen antecedents familiars i els qui no en 

tenen, tal com es pot apreciar a la taula 37 

 

Taula 37 

 

Antecedents 

familiars 

Temps mig a 

IRC (mesos) 

Mitjana SD Rang  

Si 39.2 36 40.62 0-103 

No 65.8 28 62.07 5-216 

 

(t de student, p=0.2, ns) 

 

En la figura 25 es compara amb un diagrama de caixes el temps 

d’evolució a IRC dels malalts amb i sense antecedents 

familiars. 

 

Figura 25 
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7.2.4.Consanguinitat 

 

S’han trobat diferències significatives respecte a l’evolució 

dels pacients amb antecedents de consanguinitat, respecte a 

l’evolució a insuficiència renal crònica. Si bé no es troben 

diferències significatives mitjançant la taula de 

contingència, aquestes diferències es detecten al realitzar 

una anàlisi de supervivència, de forma que els malalts que 

presenten consanguinitat tenen un pitjor pronòstic renal.  

 

En la taula 38 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència de consanguinitat. 

 

Taula 38  

 

Consanguin.  Mort renal No mort renal 

No  36 casos 18 18 

Si  4 casos  3 1 

  21 19 

 

(Chi-Quadrat, Pearson=0.9, p=0.342, ns) 

 

La figura 26 ens mostra la gràfica de supervivència renal ens 

mostra la gràfica de supervivència renal dels malalts 

consanguinis i no. 
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Figura 26 
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7.2.5.Ètnia 

 

S’han trobat diferències significatives respecte a l’evolució 

dels pacients segons l’ètnia, respecte a l’evolució a 

insuficiència renal crònica. Si bé no es troben diferències 

significatives mitjançant la taula de contingència, aquestes 

diferències sí es detecten al realitzar una anàlisi de 

supervivència, de forma que els malalts d’ètnia gitana tenen 

un pitjor pronòstic renal.  

 

En la taula 39 podem comparar l’evolució renal segons l’ètnia. 

 

Taula 39 

 

Ètnia  Mort renal No mort renal 

Caucasiana 35 casos 17 18 

Gitana 5 casos 4 1 

  21 19 

 

(Chi-Quadrat, Fisher, p=0.55, ns) 

 

La figura 27 ens mostra la gràfica de supervivència renal en 

els malalts d’ètnia gitana i caucasiana. 
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Figura 27 
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7.2.6.Simptomatologia de debut 

 

L’evolució dels malalts segons la simptomatologia de debut es 

reflecteix a la taula 40. 

 

Taula 40 

 

Símptoma debut n Mort renal No mort renal 

Sdr nefròtica 25  12 (48%)  13  (52%) 

Proteïnúria aïllada 7     6 (85,7%)    1  (14,3%) 

Proteïnúria + 

hematúria 

3    1 (33,3%)    2  (66,7%) 

Hematúria 3   0   (0%)                        3  (100%)  

Insuf. renal 2   2 (100%) 0  (0%) 

Total: 40  21 (52,5%)   19  (47,5%) 

 

 

Comparant els dos grups de pacients amb simptomatologia de 

debut més nombrosa (síndrome nefròtica i proteïnúria), trobem 

una diferència significativa (criteris de Greeland173) pel que 

fa a pronòstic renal, a la taula de contingència. 

 

En la taula 41 podem comparar l’evolució renal segons la 

presentació clínica en forma de síndrome nefròtica i de 

proteïnúria aïllada. 

 

Taula 41 

 

Símptoma debut Nº pacients Mort renal No mort renal 

Sdr nefròtica 25  12 13  

Proteïnúria 

aïllada 

7   6  1  

 

(Chi-Quadrat, p=0,08) 
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No es troben en canvi diferències entre ambdós grups pel què 

fa al temps d’evolució a insuficiència renal crònica des del 

debut de la malaltia. A la taula 42 podem apreciar el temps 

mig i desviació estàndard d’evolució a IRC segons la forma 

clínica. 

 

Taula 42 

 

Símptoma debut Temps mig a 

IRC (mesos) 

SD  

Sdr nefròtica 55.6 63 

Proteïnúria 65.8 48  

 

(t-student, p=0.73, ns) 

 

En la figura 28 es mostra la gràfica de supervivència renal 

segons la forma de presentació com síndrome nefròtica o com 

proteïnúria aïllada. 

 

Figura 28 
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7.2.7.Hematúria 

 

No s’ha trobat cap diferència significativa entre la presència 

d’hematúria al moment del debut i l’evolució cap a 

insuficiència renal crònica. 

 

En la taula 43 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’hematúria. 

 

Taula 43 

 

Hematúria  Mort renal No mort renal 

Sí 15 casos 6 9 

No                                         25 casos 15 10 

  21 19 

 

(Chi Quadrat, p=0.22, ns) 

 

En la figura 29 es mostra la gràfica de supervivència renal 

segons la presència d’hematúria. 

 

Figura 29 
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7.2.8. Proteïnúria 

 

No s’han trobat diferències significatives pel què fa al 

nivell de proteïnúria al moment del debut respecte l’evolució 

desfavorable. 

 

En la taula 44 i en la figura 30 podem comparar el nivell de 

proteïnúria segons l’evolució renal. 

 

Taula 44 

 

Proteïnúria (mg/m2/h) Mitjan

a 

SD 

Mort renal 80.19 61.44 

No mort renal 119.0 100.7 

  

(t student, p=0.19, ns) 

 

Figura 30 
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7.2.9. Colesterol 

 

Pel què fa al nivell de colesterol al moment de debut, aquest 

no guarda cap relació significativa respecte a l’evolució 

renal. 

 

En la taula 45 i en la figura 31 podem comparar el nivell de  

colesterol inicial i l’evolució renal. 

 

Taula 45 

Colesterol al debut Mitjan

a 

SD 

Mort renal 331.1 86.1 

No mort renal 295 73.5 

 

(t student, p=0.18, ns) 

Figura 31 
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Pel què fa a l’hipercolesterolèmia mantinguda durant 

l’evolució de la malaltia, s’ha trobat una diferència 

significativa, presentant pitjor pronòstic els malalts que 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 158

mantenen xifres de colesterol elevades, segons la taula de 

contingència. 

 

En la taula 46 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’hipercolesterolèmia mantinguda. 

 

Taula 46 

Hipercolest

. 

 Mort renal No mort renal 

Sí 15 

pacients 

12 3 

No                                         22 

pacients 

6 16 

  18 19 

 

(Chi-Quadrat, p=0,001) 

 

La figura 32 mostra la gràfica de supervivència renal segons 

la presència o no d’hipercolesterolèmia mantinguda. 
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7.2.10. Albúmina sèrica. 

 

No s’ha trobat cap diferència significativa pel què fa a 

l’evolució renal en relació amb la presència d’hipoalbuminèmia 

severa (per sota de 20g/l). 

 

En la taula 47 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’hipoalbuminèmia severa. 

 

Taula 47 

 

Hipoalbuminèmia severa  Mort renal No mort renal 

Sí  8 casos 5 3 

No                                         15 casos 6 9 

  11 12 

(Pearson 0.519, p 0.67, ns) 

 

La figura 33 mostra la gràfica de supervivència renal segons 

la presència o no d’hipoalbuminèmia. 

 

Figura 33 
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7.2.11. Trombocitosi 

 

No s’ha trobat cap diferència significativa pel què fa a 

evolució renal en relació amb la presència de trombocitosi al 

moment del debut, però sí que s’han detectat diferències 

significatives en relació amb la presència de trombocitosi 

mantinguda durant l’evolució i el pronòstic renal, en 

l’anàlisi de supervivència. 

 

En la taula 48 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència de trombocitosi en el debut. 

 

Taula 48 

 

Trombocitosi al debut  Mort renal No mort renal 

Sí 13 casos 9 4 

No                                         27 casos 12 15 

  21 19 

 

(Chi Quadrat, p=0.14, ns) 

 

 

En la taula 49 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència de trombocitosi mantinguda. 

 

Taula 49 

 

Trombocitos

i evolució 

 Mort renal No mort renal 

Sí 4 casos 3 1 

No                                         33 casos 15 18 

  18 19 

 

(Chi Quadrat, Fisher, p=0.34 ns) 
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La figura 34 mostra la gràfica de supervivència renal segons 

la presència o no de trombocitosi mantinguda. 

 

Figura 34 
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7.2.12. HTA durant l’evolució 

 

Pel què fa a la presència d’hipertensió arterial que apareix 

durant l’evolució, prèvia al desenvolupament de l’IRC, es 

constata una diferència significativa, presentant un pitjor 

pronòstic en els malalts en els què apareix HTA. 

 

En la taula 50 podem comparar l’evolució renal segons 

l’aparició d’hipertensió arterial. 

 

Taula 50 

Hipertensió 

arterial 

 Mort renal No mort renal 

Sí 14 casos 13 1 

No                                         24 casos 6 18 

  29 19 

(Chi-Quadrat, Pearson 16.2, p<0,001) 

 

La figura 35 mostra la gràfica de supervivència renal en 

malalts que presenten hipertensió arterial i els qui no en 

presenten. 

 

Figura 35 
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7.2.13. Histologia 

 

• Forma histològica 

 

L’evolució renal segons la classificació histològica es mostra 

en la taula 51 i en la figura 36. 

 

Taula 51 

 

Tipus histològic  Mort renal No mort renal 

Lesió inicial 9 casos 3 6 

Hipercel·lul 

mesangial 

10 

casos 

1 9 

Esclerosi global 5 casos 2 3 

Forma col·lapsant 2 casos 2 0 

 26 

casos 

8 18 

 

 

No s’ha trobat cap diferència significativa pel que fa a 

l’evolució renal en relació a les formes histològiques de 

lesió inicial, hipercel·lularitat mesangial i esclerosi 

global. 

 

Es constata una pitjor evolució renal davant la presència de 

la forma col·lapsant, tal com es pot apreciar a la taula 52 i 

en l’anàlisi de supervivència de la figura 36. 

 

Taula 52 

 

Tipus histològic  Mort renal No mort renal 

forma col·lapsant 2 casos 2 0 

resta de variants 24 6 18 

(Chi Quadrat, Fisher, p=0.08) 
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Figura 36 
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l Fibrosi intersticial 

 

No s’ha trobat cap diferència significativa entre la presència 

de fibrosi intersticial en la biòpsia i l’evolució renal. 

 

En la taula 53 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència de fibrosi intersticial. 

 

Taula 53 

Fibrosi intersticial  Mort renal No mort renal 

Sí 14 casos 8 6 

No                                         21 casos 9 13 

  17 19 

 

 (Chi-Quadrat, Pearson 0,9, ns) 

 

En la figura 37 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la presència de fibrosi intersticial. 

 

Figura 37 
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S’han trobat diferències significatives entre la presència 

d’hipercel·lularitat intersticial en la biòpsia i l’evolució 

renal, segons l’anàlisi de supervivència, presentant una 

pitjor evolució renal amb l’absència d’hipercel·lularitat en 

la mostra anatomopatològica. 

 

En la taula 54 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’hipercel·lularitat intersticial. 

 

Taula 54 

hipercel·l 

intersticia

l 

 mort renal no mort renal 

sí 20 casos 13 7 

no                       16 casos 10 6 

  23 13 

(Chi-Quadrat, pearson 2,6, p=0,100, ns) 

 

En la figura 38 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la presència d’hipercel·lularitat intersticial. 

 

Figura 38 
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• Hialinosi focal 

 

La presència d’hialinosi focal en la biòpsia representa un 

pitjor pronòstic renal. 

 

En la taula 55 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’hialinosi focal. 

 

Taula 55 

Hialinosi 

focal 

 Mort renal No mort renal 

Sí 20 casos 14 6 

No                                         16 casos 3 13 

  17 19 

 (Chi-Quadrat, pearson 9.3, p=0,002) 

 

En la figura 39 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la presència de fibrosi intersticial. 

 

Figura 39 
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• Esclerosi glomerular difusa 

 

S’ha detectat una diferència significativa entre la presència 

d’esclerosi glomerular difusa en la biòpsia i l’evolució 

renal, segons l’anàlisi de supervivència. 

 

En la taula 56 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’esclerosi glomerular difusa. 

 

Taula 56 

Esclerosi 

glomerular 

 Mort renal No mort renal 

Sí 21 casos 12 9 

No                                         15 casos 5 10 

  17 19 

 (Chi-Quadrat, pearson 1.99, p=0,15, ns) 

 

En la figura 40 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la presència de d’esclerosi difusa. 

 

Figura 40 
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• Esclerosi segmentària 
 

No s’ha trobat cap diferència significativa entre la presència 

d’esclerosi segmentària en la biòpsia i l’evolució renal. 

 

En la taula 57 podem comparar l’evolució renal segons la 

presència d’esclerosi segmentària. 

 

Taula 57 

Esclerosi 

segmentària 

 Mort renal No mort renal 

Sí 33 casos 17 16 

No                                         3 casos 0 3 

  17 19 

 (Chi-Quadrat, Fisher, p=0,23, ns) 

 

En la figura 41 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la presència de fibrosi intersticial. 

 

Figura 41 
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• Immunofluorescència 
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En relació a la presència d’immunofluorescència a la biòpsia, 

no s’ha trobat cap relació significativa entre el pronòstic 

renal desfavorable i la presència d’immunofluorescència. 

 

En la taula 58 podem comparar l’evolució renal segons la 

immunofluorescència. 

 

Taula 58 

 

Immunofluorescènci

a 

 Mort renal No mort renal 

Negativa 23 11 12 

Ig M 7 2 5 

IgG + c3 + IgM 8 6 2 

 38 19 19 

(Chi-Quadrat, Pearson, p=0,19, ns) 

 

 

En la figura 42 podem comparar les diferents gràfiques de 

supervivència renal segons el patró d’immunofluorescència. 
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Figura 42 

inmunofluorescència 

Ig G + c3 + Ig M

Ig M

negativa

Survival Functions

temps lliure malaltia

240220200180160140120100806040200

C
um

 S
ur

vi
va

l

1,0

,8

,6

,4

,2

0,0

 

 

log rank 

(significació) 

Immunofluorescència  

negativa 

Immunofluorescència 

positiva Ig M 

Immunofluorescència 

positiva Ig M 

0.40 

(0.5279) 

 

Immunofluorescència 

Ig G + Ig M + c3 

0.11 

(0.7385) 

1.15 

(0.2833) 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 172

7.2.14. Tractament 

 

En relació al tractament, s’ha trobat una relació inversa 

entre resposta al tractament inicial amb corticoides i 

evolució renal final. 

 

En la taula 58 podem comparar l’evolució renal segons la 

resposta al tractament amb corticoides. 

 

Taula 59 

Resposta 

corticoides 

 Mort renal No mort renal 

Sí 9 casos 1 8 

No                                         26 casos 18 8 

  19 16 

(Chi Quadrat, correcció Fisher, p=0.04) 

 

 

En la figura 43 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la resposta a corticoides. 
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Pel que fa al tractament amb clorambucil s’ha evidenciat també 

una relació inversa entre resposta al tractament i evolució 

renal final, tal com es pot apreciar a la taula 60. Cal 

recordar que dels 12 malalts que responen a clorambucil, 7 

pacients ja havien presentat resposta favorable a corticoides. 

 

Taula 60 

Resposta 

clorambucil 

 Mort renal No mort renal 

Sí 12 casos 4 8 

No                                          9 casos 7 2 

  11 10 

 

(Chi Quadrat, correcció Fisher, p=0.08)  

 

En la figura 44 podem apreciar la gràfica de supervivència 

renal segons la resposta a clorambucil. 

 

Figura 44 
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No s’ha trobat cap relació significativa pel què fa a altres 

tractaments i evolució a IRCT. 

 

Si tenim en compte als malalts que han respost a algun dels 

tractaments, ja sigui corticoides, clorambucil o a ambdós 

tractaments, tenen millor pronòstic respecte als que no han 

respost a cap tractament, tal com podem apreciar a la taula 61 

i a la figura 45. 

 

Taula 61 

 

Resposta favorable a 

algun tractament 

 Mort renal No mort renal 

Sí 14 casos 4 10 

No                                         21 casos 15 6 

  19 16 

 

(Chi Quadrat, Pearson=6.2, p=0.01)  

 

 

Figura 45 
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7.2.15. Regressió logística 

 

S’ha realitzat una anàlisi amb regressió logística amb les 

variables que han resultat significatives en l’anàlisi 

bivariat, emprant com a variable depenent l’evolució renal 

final definida com a mort renal. 

 

Les variables independents han estat: antecedents familiars, 

consanguinitat, ètnia, HTA, hipercolesterolèmia mantinguda, 

trombocitosi mantinguda, resposta favorable al tractament amb 

corticoides i/o clorambucil. 

 

L’equació de regressió obtinguda prediu correctament un 91.89% 

dels casos, emprant les següents variables: consanguinitat, 

ètnia, HTA, hipercolesterolèmia mantinguda i trombocitosi 

mantinguda. Aquesta equació té una sensibilitat= 89.5%, 

especificitat= 94.4%, valor predictiu positiu=94.4% i valor 

predictiu negatiu= 89.5%. 

 

A la taula següent es mostren resumits els resultats de la 

regressió logística (mètode forward-conditional). 

 

Variable B S.E. Wald Sig 

Hipercolesterolèmia 

mantinguda 

 -1.56   0.69 5.1023 0.0239 

Consanguinitat -17.95 249.34 0.0052 0.9426 

Ètnia  21.27 254.36 0.0070 0.9334 

HTA  -8.30  71.43 0.0135 0.9075 

Trombocitosi mantinguda  -6.67  98.77 0.0045 0.9462 

Constant  10.50 111.04 0.0089 0.9247 
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8.1 RESUM DELS RESULTATS MÉS RELLEVANTS 
 

Abans de plantejar-nos la discussió del treball, presentarem 

un resum dels resultats més rellevants trobats en l’estudi 

realitzat. 

 
8.1.1 Descripció de la mostra 

 

• Sexe: 22 nens (52%) i 20 nenes 48%) 

 

• Edat de debut: mitjana 4’5 anys, però mediana als 3 anys. 

  

• Antecedents familiars: 8 nens amb antecedents de GSSF (20%) 

  

• Ètnia: 37 casos d’ètnia caucasiana (88.1%) i 5 d’ètnia 

gitana (11.9%). Menor edat de debut en els nens d’ètnia 

gitana. Els nens malalts d’ètnia gitana tenen amb més 

freqüència antecedents familiars positius. 

  

• Consanguinitat: 4 nens amb consanguinitat de primer grau 

(10%). Els nens consanguinis són amb més freqüència d’ètnia 

gitana i amb antecedents familiars positius. Menor edat de 

debut en pacients consanguinis. 

  

• Símptoma de debut: les formes de debut principals són la 

síndrome nefròtica (64%) i la proteïnúria aïllada (17.5%). 

  

• Proteïnúria al debut: mitjana 97 mg/m2/h 

  

• Hematúria: es detecta al debut hematúria en 15 nens. 
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• Hipercolesterolèmia: al moment del debut presenten 

hipercolesterolèmia 28 nens i aquesta es manté durant 

l’evolució en 15 nens (39%). 

  

• Trombocitosi: al moment del debut presenten trombocitosi 13 

pacients (33.3%) i ho mantenen durant l’evolució 4 nens 

(10.8%). 

  

• Funció renal: en el moment del debut 4 nens (9.5%) presenten 

insuficiència renal, 2 inicial i 2 terminal. 

  

• Biòpsia diagnòstica: el diagnòstic es va realitzar en una 1ª 

biòpsia en 33 nens i en una 2ª biòpsia en 9 nens. 

  

• Classificació histològica: la forma més freqüent de 

diagnòstic és la hipercel·lularitat mesangial (10 casos, 

23.8%), i la segona més freqüent la forma inicial (9 casos, 

21.4%). 

  

• Immunofluorescència: en la majoria de malalts la 

immunofluorescència és negativa (60.5%), en segon lloc  

IgG+c3+IgM (21%) i IgM en tercer lloc (18.4%). 

  

• Tractament: en la majoria de malalts s’inicia el tractament 

amb corticoides però només s’obté resposta en el 20% dels 

tractats. Els pacients que responen bé a corticoides han 

debutat amb síndrome nefròtica i tenen menor edat al moment 

del debut que els qui no responen. 

 La presència d’hialinosi focal indica una mala resposta al 

tractament amb corticoides.    

 També s’ha intentat tractament amb clorambucil,        

ciclofosfamida, ciclosporina a, Vincristina + ciclofosfamida 

+ corticoides, micofenolat i IECAs amb escassa resposta. 
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• Evolució al final de l’estudi: del total de malalts, al 

tancar l’estudi 21 han evolucionat a IRCT (50%), d’aquests 

13 estan en tractament d’IRC, 6 amb trasplant funcionant i 2 

han mort.  

 De la resta n’hi ha tan sols 3 que resten asimptomàtics 

(7.5%), 9 segueixen amb proteïnúria (22.5%) i 5 segueixen 

presentant brots de síndrome nefròtica (12.5%). 

  

• Supervivència renal: s’ha trobat una supervivència renal del 

64% als 5 anys, del 48% als 10 anys i del 38% als 15 anys. 

  

• Temps de seguiment: la mitjana de seguiment dels malalts ha 

estat 122 mesos i la mediana de 97. 

  

• HTA: s’ha detectat HTA prèvia a l’IRC en 14 nens (35%): 

  

• Complicacions: les més remarcables han estat infeccioses, 

que s’han trobat en 25 casos (59%). 

  

• Mortalitat: durant l’evolució han mort 3 malalts, tots ells 

per causa infecciosa. 

  

• Trasplantament: s’han practicat 12 trasplantaments en 9 

malalts, dels què segueixen funcionants 6. La causa més 

freqüent de pèrdua del trasplantament ha estat el rebuig 

crònic / recurrència de la malaltia. 
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8.1.2. Factors pronòstics a IRC 

 

• No s’ha trobat cap diferència significativa pel que fa a 

l’evolució a IRC segons el sexe o l’edat de debut. 

  

• La presència d’antecedents familiars de la malaltia, 

consanguinitat i ètnia gitana marquen un pitjor pronòstic. 

  

• Ni la presència d’hematúria ni el nivell de proteïnúria 

empitjoren el pronòstic. 

  

• Pel que fa a la simptomatologia de debut, els malalts que 

debuten amb proteïnúria aïllada presenten un pitjor 

pronòstic renal que els qui debuten amb síndrome nefròtica. 

  

• La presència d’hipercolesterolèmia al moment del debut no 

representa un empitjorament del pronòstic renal, però sí que 

l’empitjora l’hipercolesterolèmia mantinguda. 

  

• La trombocitosi al moment del debut no representa un pitjor 

pronòstic, però sí la persistència de trombocitosi durant 

l’evolució. 

  

• La presència d’hipertensió arterial és significativa pel que 

fa a evolució a IRC, de manera que els pacients amb HTA 

tenen un pitjor pronòstic renal. 

  

• De les troballes histològiques, les què tenen pitjor 

pronòstic renal són la presència hialinosi focal, esclerosi 

glomerular difusa i l’absència d’hipercel·lularitat 

intersticial, mentre que no s’ha trobat cap diferència 

significativa respecte la presència de fibrosi intersticial 

o esclerosi segmentària. 
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• En relació a les formes histològiques, la forma col·lapsant 

sembla presentar una pitjor evolució, mentre que no s’han 

trobat diferències significatives respecte a la forma com a 

lesió inicial, hipercel·lularitat mesangial difusa ni 

esclerosi segmentària. 

  

• No s’ha trobat tampoc cap relació significativa entre 

pronòstic renal i immunofluorescència. 

  

• En relació al tractament, la resposta inicial a corticoides 

o a clorambucil / corticoides guarda una relació 

significativa amb millor evolució renal. Els nens que 

debuten a una edat menor presenten millor resposta al 

tractament amb corticoides. 

  

• Mitjançant una anàlisi de regressió logística el patró 

característic de mala evolució renal és: nen consanguini, 

d’ètnia gitana, que presenta HTA, trombocitosi persistent i 

hipercolesterolèmia. 
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8.2 DISCUSSIÓ GENERAL 

 

Abans de començar la discussió d’aquest tema m’agradaria fer 

uns quants comentaris sobre l’estudi: 

 

∗ En primer lloc cal tenir en compte que es tracta d’un estudi 
retrospectiu, amb els avantatges i els desavantatges que 

això implica. D’una banda podem obtenir dades de molt llarga 

evolució d’alguns malalts (fins més de 20 anys), però 

d’altra banda hi ha alguns paràmetres que avui en dia es 

poden considerar molt rellevants i no tenim forma 

d’aconseguir-los perquè quan el malalt va debutar no es 

feien (com estudi genètic familiar) o perquè no han quedat 

reflectits en la història del malalt i no es poden 

recuperar. 

   

∗ També s’ha de considerar l’idiosincràsia de la mostra 

aportada: és representativa dels nens malalts de GSSF del 

nostre medi o és una mostra esbiaixada?  
  Cal remarcar que no es disposa de mostres similars sobre 

aquesta malaltia en el nostre medi en nens i molt poques en 

adults, per la qual cosa hi ha poc on comparar. Però hem de 

tenir en compte que la mostra correspon a un servei de 

nefrologia pediàtrica amb unitat d’hemodiàlisi i de 

trasplantament que és de referència per a la nostra 

població. 

   

∗ Una altra consideració a fer a l’hora de tenir en compte els 

resultats obtinguts en el present estudi, és que la mostra 

es composa únicament de pacients diagnosticats en edat 

pediàtrica, entenent com a tal a pacients que han debutat 

amb una edat igual o inferior a 14 anys. Aquesta 

puntualització s’ha de considerar al comparar el present 
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estudi amb altres de previs, en què les dades aportades 

s’obtenen de grups de malalts on es barregen pacients 

pediàtrics amb adults o en què es consideren pacients 

pediàtrics els qui han debutat en una edat per sota dels 18 

anys. 

   

∗ Amb les dades que s’han pogut obtenir crec que ja ens podem 
fer una idea més o menys general de l’evolució i pronòstic 

dels nens afectes de GSSF en el nostre medi i a partir 

d’aquest treball iniciar estudis prospectius que confirmin o 

ampliïn alguns dels aspectes que han quedat poc definits o 

que s’esbossen en aquest estudi. 
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8.3 DISCUSSIÓ DELS DIFERENTS RESULTATS 
 

 

1)Sexe 

 

 No hem trobat diferències significatives entre els dos 

sexes, com ja s’ha descrit en estudis previs110, a diferència 

de la síndrome nefròtica a lesions mínimes on la proporció de 

sexe masculí-femení és de 2 a 1.  

 

 

2)Edat 

 

 L’edat de debut mostra un pic als 20-40 mesos, si bé a 

partir d’aquest pic hi ha una distribució uniforme de debuts 

fins als 14 anys.  

 

 El pic d’edat de debut seria similar al de l’edat de debut 

de la síndrome nefròtica a lesions mínimes però no la seva 

distribució posterior. 

 

 No s’ha trobat cap relació entre edat de debut, fins i tot 

edat de debut en nens menors a un any, i pronòstic renal, com 

ja s’havia descrit en estudis previs110.   

 

 Tampoc hem trobat cap relació entre el pronòstic renal i 

el debut en edat més tardana (major a 10 o a 12 anys) respecte 

al debut en edats més joves109. Creiem que això es pot deure a 

que altres estudis inclouen pacients fins a 18 anys, amb la 

qual cosa amplien el grup de majors de 12 anys, mentre que en 

el nostre estudi aquest grup queda reduït al nens que debuten 

dels 12 als 14 anys, un grup per tant molt més petit. 

 

 



Glomeruloesclerosi segmentària i focal en nens 

 190

 

 Destaca que fins un 20% de la mostra presenta antecedents 

familiars positius. Aquesta data és especialment rellevant 

tenint en compte que és una patologia d’una prevalença molt 

baixa en la població general. Cal remarcar que la presència 

d’antecedents familiars es relaciona en la nostra mostra amb 

l’existència de consanguinitat.  

  

 S’han trobat diferències significatives en quant al 

pronòstic entre pacients amb antecedents familiars positius i 

negatius, amb pitjor pronòstic en els primers. 

 

 Aquesta significació respecte a la presència  

d’antecedents familiars ens indicaria una possible 

heredabilitat del trastorn, com ja s’ha descrit en recents 

estudis. La tendència a un pitjor pronòstic en els pacients 

amb antecedents familiars aniria a favor d’aquesta hipòtesi, 

tal i com afirmen alguns estudis previs10-12. 

 

 

4)Ètnia i consanguinitat 

 

 Destaca que un 12% dels pacients presenten una ètnia 

gitana, proporció molt més gran que la existent en el nostre 

medi entre la població general del nostre medi174.  

 

 L’ètnia gitana està relacionada en la nostra mostra amb la 

consanguinitat i l’existència d’antecedents familiars 

positius. 

 

 A més a més, els pacients amb ètnia gitana presenten un 

debut més precoç, i una evolució renal desfavorable. Cal 

recordar que dels 5 malalts d’ètnia gitana, 4 han arribat a 

IRC (80%) enfront a 35 d’ètnia caucasiana dels qui han 

evolucionat a IRC només 17 (48.6%). L’únic malalt d’ètnia 

3)Antecedents familiars 
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gitana que no ha arribat a l’IRC és un pacient que al moment 

de tancar l’estudi tenia un temps de seguiment de 18 mesos, 

relativament curt i encara té un risc molt alt de desenvolupar 

IRC (edat de seguiment menor al temps d’evolució mig a IRC en 

ètnia gitana (14 mesos) + una desviació estàndard (15 mesos)).  

  

 Encara que no es disposa d’estudis sobre aquesta malaltia 

en aquesta ètnia en concret, sí que s’ha detectat un pitjor 

pronòstic en EEUU en ètnia negra i hispana51,95,107. Encara que no 

són poblacions comparables el què crida l’atenció és que tots 

ells pertanyen a grups minoritaris i sovint endogàmics. 

 

 Revisant el grup de pacients consanguinis ens adonem que 

tots ells pertanyen a l’ètnia gitana, per la qual cosa podria 

ser el factor consanguinitat i no el factor ètnia el 

responsable d’aquest aparent pitjor pronòstic entre els 

pacients d’ètnia gitana. Podria correspondre a una forma de la 

malaltia que es transmetés d’una forma autosòmica recessiva, 

relacionada amb la marcada endogàmia que es dóna entre 

individus d’aquesta ètnia. 

 

 

5)Símptoma de debut 

 

 Encara que la simptomatologia de debut podria semblar 

variada destaquen els qui debuten amb síndrome nefròtica 

(64.1%) i  proteïnúria aïllada (17.5%), confirmant-se el debut 

més freqüent en forma de síndrome nefròtica en nens respecte 

als  adults106. 

 

 Curiosament, els pacients amb proteïnúria aïllada 

presenten una tendència a pitjor pronòstic (Chi-Quadrat, 

p=0,08). Aquest fet creiem que és d’especial interés, 

especialment a partir dels resultats previs d’altres estudis16 

en els què la presència de síndrome nefròtica representava un 
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pitjor pronòstic renal. En la nostra mostra, evolucionen a 

IRCT un 85.7% dels malalts que han debutat amb proteïnúria 

aïllada en relació a un 48% dels què debuten amb síndrome 

nefròtica. 

 

 No hi ha, en canvi, cap diferència sobre el temps 

d’evolució a IRC pel què fa als pacients que debuten amb 

proteïnúria aïllada respecte als que debuten amb síndrome 

nefròtica. 

 

 La presència d’hematúria no sembla presentar cap relació 

amb l’evolució de la malaltia, com ja s’havia descrit en 

adults110. 

 

 

6) Proteïnúria 

 

 Un nivell més elevat de proteïnúria, a diferència del què 

senyalaven estudis previs, no representa en la nostra mostra 

una pitjor evolució a IRC102,103. 

 

 

7) Hipercolesterolèmia 

 

 Encara que l’hipercolesterolèmia al moment del debut no 

guarda cap relació amb l’evolució posterior, la presència 

d’hipercolesterolèmia mantinguda sí que marca un pitjor 

pronòstic tal com es descriu en estudis previs al realitzar un 

paper de factor de progressió de la lesió renal65,66,68,94. 

 

8) Trombocitosi 

 

 La trombocitosi inicial no guarda relació amb l’evolució 

posterior.  
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 Però, en canvi, la presència de trombocitosi persistent 

representa un pitjor pronòstic renal, tal com ja havia estat 

descrit com a factor de progressió 41,42,80. 

 

 

9) Hipertensió arterial 

 

 La presència d’hipertensió arterial durant l’evolució 

representa un clar factor de mal pronòstic renal, encara que 

es difícil destriar si correspon a causa o conseqüència de la 

fallida renal87,88. L’aparició d’hipertensió arterial en el curs 

de la malaltia és un dels factors pronòstics a insuficiència 

renal més importants. 

 

 

10) Histologia 

 

 Pel què fa a les troballes anatomopatològiques cal 

constatar en primer lloc que pocs dels pacients es poden 

filiar segons la classificació de Howie23. Tan sols 26 malalts 

s’hi poden classificar i no representen formes pures, tal com 

ja havia esmentat Schwartz24. A més a més, algunes de les 

lesions estan ben representades i d’altres no n’hem trobat cap 

malalt, com són les formes de lesió en punta o hiliars. Creiem 

que això es pot deure senzillament al fet de què en les 

descripcions anatomopatològiques del nostre estudi no es 

descriu la localització de la lesió, per la qual cosa no es 

pot valorar. 

 

 La forma col·lapsant és la que representa pitjor pronòstic 

renal tal com ja s’havia descrit en estudis previs34,35.  

 

 S’ha trobat relació també entre la presència 

d’hipercel·lularitat mesangial i un bon pronòstic renal 

corroborant altres estudis26,29, a diferència d’alguns treballs 
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inicials que suggerien que l’hipercel·lularitat s’associava a 

un mal pronòstic25,28. 

 

 En relació a les troballes histològiques i el seu 

pronòstic, destaca com a troballa de mal pronòstic la 

presència d’hialinosi focal. En canvi, la presència de fibrosi 

intersticial no representa en la nostra mostra un factor de 

pronòstic advers malgrat que així es descriu en altres 

mostres24,53. 

 

 

11) Tractament  

 

 En relació al tractament, amb el següent estudi es 

confirma la resistència de la malaltia a diferents fàrmacs. 

 

 Pel què fa a tractament amb corticoides, els pacients que 

inicialment responen a corticoides o a l’associació 

clorambucil/corticoides tenen un millor pronòstic que la 

resta, malgrat que molts cops aquesta resposta sigui poc 

duradora. 

 

 El tractament amb corticoides a altes dosis (pauta de 

Mendoza) s’ha emprat tan sols en un pacient i, per tant, no 

podem valorar la seva efectivitat. 

 

 Els malalts de menor edat responen millor a corticoides 

tal com ja havia estat descrit109.  

 

 S’obtenen en canvi respostes parcials amb la resta de 

tractaments: ciclofosfamida, ciclosporina A, triada de 

Trompeter (vincristina, ciclofosfamida, corticoides), 

micofenolat i IECAs. El fet de què aquests tractaments s’hagin 

aplicat a pocs malalts en cada grup i de forma no 

aleatoritzada no ens permet establir cap conclusió.   
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 Una altra qüestió que crida l’atenció és que sols obtenim 

resposta en els malalts que han debutat amb síndrome nefròtica 

i que, en canvi és molt difícil induir cap resposta dels 

malalts que han debutat amb proteïnúria aïllada, a diferència 

d’altres estudis en que insinuaven que la resposta favorable a 

la corticoteràpia podia estar relacionada amb la proteïnúria 

aïllada sense síndrome nefròtica50. 

 

 Aquesta mala resposta al tractament dels malalts que es 

presenten amb proteïnúria aïllada pot guardar relació amb el 

pitjor pronòstic renal. 

 

 

12) Complicacions i mortalitat 

 

 Les complicacions més rellevants són infeccioses, 

segurament relacionades amb la immunosupressió deguda al 

tractament, a la pèrdua d’immunoglobulines per la proteïnúria 

i per la insuficiència renal.  

 

 La mortalitat global de la mostra és del 7%. En els tres 

casos de mort la causa d’aquesta ha estat per una complicació 

infecciosa, un punt important a tenir en compte en el 

seguiment d’aquests malalts. 
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VERIFICACIÓ DE LES HIPÒTESIS 
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9. VERIFICACIÓ DE LES HIPÒTESIS 

 
9.1 Revisió dels objectius plantejats en aquest 
estudi 
 

Revisant els objectius que ens hem plantejat a l’inici de 

l’estudi: 

  

 1. Hem descrit les característiques clíniques dels nens 

afectes de GSSF en la nostra mostra (veure Estadística 

descriptiva, pàg 87-126 i descripció dels resultats, pàg 

129-139). 

  

 2. Hem establert l’evolució de la GSSF en nens en el nostre 

medi, evidenciant una evolució a IRCT en 21 pacients: 50% 

del global de la mostra. Segons els resultats de l’anàlisi 

de supervivència, la mort renal és de: 36% als 5 anys, 52% 

als 10 anys i 62% als 15 anys.  

  

 3. Hem establert les característiques histològiques pròpies 

del nostre grup de malalts, descrivint les formes 

histopatològiques trobades: lesió inicial (21.4%), 

hipercel·lularitat mesangial (23.8%), esclerosi segmentària 

(11.9%) i forma col·lapsant (4.8%).   

  

 4. Hem estudiat quin són els factors que comporten evolució 

desfavorable com són: presència d’antecedents familiars, 

consanguinitat, ètnia gitana, presentació com a proteïnúria 

aïllada, hipercolesterolèmia mantinguda, trombocitosi 

persistent, HTA, presentació anatomopatològica com a forma 

col·lapsant, presència d’hialinosi focal, esclerosi difusa o 

absència d’hipercel·lularitat en la biòpsia i mala resposta 

inicial al tractament. 
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 5. S’ha determinat mitjançant una anàlisi de regressió 

logística el patró característic de mala evolució renal que 

és: nen consanguini, d’ètnia gitana, que presenta HTA, 

trombocitosi persistent i hipercolesterolèmia. 

  

  

 6. La resposta al tractament de la GSSF és en general molt 

pobra. Amb el tractament inicial amb corticoides s’obté 

remissió tan sols en un 20% dels pacients i resposta parcial 

en un 5%. Els pacients que responen al tractament han 

debutat com a síndrome nefròtica, no obtenint-se cap 

resposta en els altres tipus de debut.   

 Els pacients que responen al tractament tenen menor edat que 

els qui no responen. 

 La presència d’hialinosi focal a la biòpsia és un marcador 

de pobra resposta al tractament.  
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 9.2 Revisió de les hipòtesis plantejades 

 

1.Les troballes del nostre estudi són compatibles amb la 

hipòtesi que la glomeruloesclerosi segmentària i focal és 

una malaltia heterogènia. L’heterogeneïtat de la malaltia es 

manifesta amb una diferent presentació clínica (síndrome 

nefròtica, proteïnúria amb o sense hematúria o IR) i 

diferent evolució, des d’una evolució benigna fins a 

l’evolució a mort renal. 

  

2.La glomeruloesclerosi segmentària i focal presenta una 

evolució renal amb una pèrdua de funció renal del 36% als 5 

anys, 52% als 10 anys i 62% als 15 anys.  

  

3.Hi ha un conjunt de característiques clíniques, 

anatomopatològiques i de resposta al tractament que 

diferencien una millor o pitjor evolució.  

 La presència d’algun dels següents factors ens marcarà el 

pronòstic renal desfavorable: presència d’antecedents 

familiars, consanguinitat, ètnia gitana, presentació com a 

proteïnúria aïllada, hipercolesterolèmia mantinguda, 

trombocitosi persistent, HTA, presentació anatomopatològica 

com a forma col·lapsant, presència d’hialinosi focal, 

d’esclerosi difusa o l’absència d’hipercel·lularitat en la 

biòpsia i mala resposta inicial al tractament. 

  

4.S’ha comprovat que la glomeruloesclerosi segmentària i focal 

presenta una pobre resposta als diferents tipus de 

tractaments que s’han assajat. 
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10. CONCLUSIONS 

 

1. La GSSF és una agrupació sindròmica heterogènia amb 

diferents debuts, característiques clíniques, resposta a 

tractament i patró evolutiu. 

 

2. La GSSF en el nostre mitjà presenta les següents 

característiques: no hi ha predomini de sexes, l’edat típica 

de debut és als 3 anys i mig, un 20% presenta antecedents 

familiars, les formes de debut principals són la síndrome 

nefròtica (64.1%) i la proteïnúria aïllada (17.5%). Un 37.5% 

dels malalts presenten associada hematúria. 

 

3. En relació a la classificació histològica, les formes més 

freqüents de diagnòstic en el nostre medi són la 

hipercel·lularitat mesangial (23.8%) i la forma inicial 

(21.4%). La immunofluorescència en la majoria de malalts és 

negativa (60.5%). 

 

4. Com a factors de progressió de la malaltia s’han trobat: 

HTA en 35% de casos, hipercolesterolèmia en un 40% i 

trombocitosi en un 10.8%. 

 

5. Responen al tractament amb corticoides un 20% dels malalts. 

Aquests han debutat majoritàriament com a síndrome nefròtica, 

presenten una edat menor que els qui no responen i no s’ha 

detectat hialinosi focal en la biòpsia. 

També s’ha intentat tractament amb clorambucil,        

ciclofosfamida, ciclosporina a, Vincristina + ciclofosfamida + 

corticoides, micofenolat i IECAs amb escassa resposta. 

 

6. L’evolució de la GSSF és variable, si bé el seu pronòstic 

global és d’un 50% d’evolució a insuficiència renal terminal. 
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L’evolució a IRCT segons l’anàlisi de supervivència als 5 anys 

és del 36%, als 10 anys del 52% i als 15 anys del 62%.  

 

7. S’han descrit com factors de mal pronòstic els següents: 

presència d’antecedents familiars, consanguinitat, ètnia,  

presentació com a proteïnúria aïllada, hipercolesterolèmia 

mantinguda, trombocitosi persistent, HTA, presentació 

anatomopatològica com a forma col·lapsant, presència 

d’hialinosi focal, d’esclerosi difusa o l’absència 

d’hipercel·lularitat en la biòpsia i mala resposta inicial al 

tractament. 

 

8. S’ha determinat mitjançant una anàlisi de regressió 

logística el patró característic de mala evolució renal que 

és: nen consanguini, d’ètnia gitana, que presenta HTA, 

trombocitosi persistent i hipercolesterolèmia. 

 
9. El fet de pensar en la heterogeneicitat d’aquesta síndrome 

i establir subgrups de la malaltia facilitarà la recerca en 

aquest camp i la probable descripció de diferents entitats 

actualment englobades totes com GSSF. 
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