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hasta llegar a anasarca, con oliguria, hipertensión arterial 
y hematuria en 5 a 10% de los casos. Estos pacientes 
manifiestan acentuada hipoalbuminemia (< 25 g/L), pro-
teinuria mayor de 2 g/día o bien > 40 mg/h/m2 de la 
superficie corporal, o bien una relación albúmina/crea-
tinina en la orina > 0.2, ocasionalmente estos enfermos 
tienen hipercolesterolemia de grado variable: que puede 
o no estar presente ya que no es un elemento requerido 
para el diagnóstico.1

Los estudios histopatológicos muestran en la mayoría 
de los pacientes (90%) glomérulos ópticamente nor-
males o con lesiones glomerulares mínimas, con escasa 
proliferación mesangial; en tanto que la inmunofluores-

RESUMEN

Se conoce que las mutaciones de la secuencia de los aminoácidos y de la apolipoproteína-E se expresan en la clínica como síndro-
me nefrótico, esta nueva entidad se ha llamado nefropatía por lipoproteína-E (NLE), la que cursa con dislipidemia severa (tipo III), 
edema crónico generalizado y proteinuria masiva; se trata de una enfermedad renal progresiva que conduce a los pacientes a una 
insuficiencia renal crónica que no responde a la terapia médica habitual; el escaso reconocimiento de esta entidad o bien debido 
a un diagnóstico errado hace que el médico indique al paciente medicamentos que ordinariamente emplea para el síndrome ne-
frótico: los corticosteroides o la ciclosporina-A, lo que agrava la dislipidemia y consecuentemente el síndrome nefrótico, ya que 
propicia la hipertensión arterial en los pacientes, sin obtener una respuesta terapéutica. Es así como en esta ocasión se reporta 
el caso de una niña con las manifestaciones de un síndrome nefrótico común, excepto por la presencia de dislipidemia tipo III 
(severa), con nula respuesta al tratamiento convencional, pero con buena respuesta a la dieta y a la terapia intensiva.
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SUMMARY

Mutations in the aminoacid sequence of have been recognized to express clinically as nephrotic syndrome, this new entity has been 
named lipoprotein nephropathy, it courses with severe type III dyslipidemia, generalized and protracted edema and massive proteinuria, 
it is a progressive renal disease that conduct the patient toward end stage renal disease and do not respond to the ordinary medical 
therapy, unrecognition and misdiagnosis makes the physician to treat the patient with the usual medication for nephrotic syndrome: 
corticosteroids or cyclosporine-A, worsening the dyslipidemia and the nephrotic syndrome without any therapeutic response. In this 
article we report the case of an hispanic pediatric girl with the clinical characteristics of a common nephrotic syndrome but with severe 
type III dyslipidemia, with a null therapeutic response to conventional therapy, but with a good response to diet and intensive hypolipe-
miantic therapy.

Key words: Nephrotic syndrome, apolipoprotein-E, dyslipidemia.

El síndrome nefrótico más frecuente en pediatría es co-
nocido como síndrome nefrótico primario, síndrome 
nefrótico idiopático o de cambios mínimos. Esta enfer-
medad predomina en los niños entre los cuatro a seis 
años de edad, independientemente del sexo; se caracte-
riza clínicamente por la presencia de edema progresivo 
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cencia es habitualmente negativa, aunque se pueden en-
contrar depósitos ocasionales de inmunoglobulinas IgG 
o IgM. Por la microscopía electrónica se puede ver la 
fusión de los podocitos sin observar complejos inmunes; 
en cuanto a la terapia médica ésta es con corticosteroi-
des a dosis de 2 mg/kg/día o bien 60 mg/día/m2 de su-
perficie corporal durante cuatro semanas para continuar 
después con 1 mg/kg/día, o bien 40 mg/día/m2 de super-
ficie corporal, por otras cuatro semanas, sin embargo un 
informe reciente recomienda prolongar el tratamiento 
por 8 a 12 meses, con el fin de evitar las recaídas.1

Resumen clínico. Niña de 26 meses de edad, con 
antecedentes familiares de la abuela paterna diabética 
(tipo 2) quien desarrolló insuficiencia renal crónica y fa-
lleció de complicaciones, un tío materno con nefrolitia-
sis, su padre de 35 años y su madre de 33 años, ambos 
sanos, sin informar dislipidemia, tabaquismo y alcoho-
lismo y no tenía antecedentes de dislipidemia en otros 
familiares directos. La niña era producto de la primera 
gestación a término sin complicaciones; su peso de 3.3 
kg, longitud de 51 cm y Apgar de 8 y 9 al minuto 1 y 5. 
Su tamiz metabólico fue normal y su grupo sanguíneo 
del tipo «A» con factor Rh positivo, sin ictericia neonatal 
y con desarrollo psicomotriz normal. Se niegan enfer-
medades exantemáticas, sólo bronquiolitis al año y me-
dio de edad y un episodio de infección urinaria por E. 
coli a los 18 meses, tratada con sulfas.

PADECIMIENTO ACTUAL Y EVOLUCIÓN CLÍNICA

Inició su enfermedad al año y 8 meses de edad (el 
20/06/02) con edema palpebral intermitente, con protei-
nuria, en el examen de orina se encontraron 1.8 g/L con 
hemoglobinuria y con eritrocitos incontables y leucocitos 
de 3-5/campo, un 28 días después el urocultivo se repor-
tó negativo y un nuevo EGO mostró pH 6.5, densidad de 
1.010, proteínas 2.6 g/L, hemoglobina +++, eritrocitos 
16/campo, el edema se generalizó y persistía con protei-
nuria masiva e inmunoglobulinas séricas normales (IgG 
786 mg/dL, IgM 36 mg/dL IgA 88mg/dL). Por la severa 
proteinuria se le indicó vía oral cada 12 h: enalapril 2.5 mg 
cada 12 h y aceite de hígado de bacalao 5 mL. Dos días 
después un EGO con pH 8, densidad 1.015, hgb +++, 
proteínas 3.68 g/dL eritrocitos 40/c, leucocitos 3/c. El 
22/07/02 tenía hemoglobina 12.6 g/dL, hematócrito 
38.9% leucocitos 5,700 linfocitos 54%, neutrófilos 36% 
monocitos, 9% plaquetas 181,000 mm3, glucosa 87 mg/
dL, urea 15 mg/dL, creatinina 0.3 mg/dL, ácido úrico 2.8 
mg/dL, urocultivo negativo. 06/09/02 EGO pH 7 d 1.020 
proteínas 2.6 g/dL hgb 3+ eritrocitos 144/c leucocitos 0.

El 15/10/02 se le practicó biopsia renal percutánea 
obteniendo ocho glomérulos, en las tinciones de mi-

croscopía óptica sólo se observaron lesiones mínimas y 
llama la atención la presencia de células espumosas en 
asas capilares, la inmunofluorescencia fue negativa y se 
le inició tratamiento con meticorten 25 mg/día (2 mg/
kg/día). Como después de 3 semanas la proteinuria no 
había disminuido, se agregó ciclosporina-A, 60 mg/día 
(4 mg/kg/día); tenía un colesterol total de 443 mg/dL y 
albúmina sérica de 2.3 g/dL. Continuó con el síndrome 
nefrótico activo y el 25/09/02 se hicieron nuevos estu-
dios que mostraron: proteinuria de 2.6 g/L y un ultraso-
nido renal mostró: riñón derecho de 7.2 x 3.7 x 3.9 cm e 
izquierdo de 7.7 x 4.1 x 4.3 sin alteraciones en el tamaño 
o localización y con aumento de ecogenicidad, su coles-
terol total era de 467 mg/dL, la albúmina sérica 2.6 g/dL, 
creatinina sérica 0.3 mg/dL, urea sérica 19 mg/dL, VSG 
95 mm/h, anticuerpos antinucleares negativos. Para 
20/02/03 albúmina sérica 1.44 g/dL, VSG 80 mm/h, C3 
154 mg/dL, C4 50 mg/dL, células LE negativas, coleste-
rol total 478 mg/dL, colesterol HDL 32 mg /dL, coleste-
rol LDL no calculable, triglicéridos 369 mg/dL. 25/02/03 
y se hizo revisión de la biopsia renal percutánea previa, 
encontrándose en un glomérulo una pequeña lesión seg-
mentaria proliferativa y esclerosante y en otro con una 
lesión colapsante y se corroboró la presencia de células 
espumosas en los capilares glomerulares y el mesangio; 
el estudio se interpreta por patólogo como síndrome 
nefrótico de lesiones glomerulares segmentarias, no es-
pecíficas, colapsantes y esclerosantes.

Por la dislipidemia severa se suspendió la ciclospori-
na-A y la prednisona, y se inició tratamiento con cloram-
bucilo a 0.2 mg/kg/día con deflazacort 10 mg/día, ácidos 
grasos omega-3 el contenido de una cápsula tres veces 
al día y simvastatina 10 mg/día VO más espironolacto-
na 50 mg/día. El 04/08/03 los ácidos grasos libres en el 
suero eran de 1,500 mg/dL, el colesterol total era de 
422 mg/dL con los triglicéridos en 852 mg/dL (dilipide-
mia tipo III); la VSG 67 mm/h, la albúmina en 2.1 g/dL, 
TGO 72 TGP 45 y en el examen general de orina pH 8, 
densidad 1.010, proteínas de 2.25 g/L, eritrocitos 3-6/c 
y leucocitos 1-2/c. La paciente continuaba con síndrome 
nefrótico activo y anasarca. El 28/04/03 había disminui-
do el edema por acción del diurético, pero el síndrome 
nefrótico seguía activo; el 29/04/03 el colesterol sérico 
estaba en 476 mg/dL y los triglicéridos habían descendi-
do a 266 mg/dL.

El 24/05/03 su peso bajó de 14.3 kg a 13.2 kg y se 
suspendió la espironolactona. El 14/06/03 los ácidos 
grasos libres están en 1,335 mg/dL, el colesterol total 
en 490 mg/dL y los triglicéridos en 407 mg/dL. 28/07/03 
se reporta EGO pH 8.0, d 1.020, proteínas 5.25 g/L 
eritrocitos 1-3/c, y leucocitos 2-4/c, por lo que la falta 
de respuesta terapéutica y pensando en una nefropatía 
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por lipoproteínas, se envía una muestra de sangre de la 
paciente a los laboratorios médicos de la Clínica Mayo, 
en Rochester, Min. USA, solicitando el genotipo de la 
apolipoproteína-E, reportando que era E3/E3.
Se suspenden los inmunosupresores y se inicia trata-
miento con simvastatina 10 mg/día, ezetimiba 10 mg/día 
y ácidos grasos omega 3 para tomar el contenido de una 
cápsula tres veces al día (Figura 1). 03/09/03 El coleste-
rol total fue de 500 mg/dL, los triglicéridos 345 mg/dL, 
TGO 41 y TGP 38. El 05/09/03 se hace nueva biopsia 
renal y en la microscopía óptica tenía un glomérulo es-
clerosado y más de seis glomérulos con ligera hipercelu-
laridad mesangial, una arteriola aferente hialinizada y no 
había lesiones segmentarias; dando reporte final de las 
lesiones glomerulares mínimas, la inmunofluorescencia 
fue una cruz para IgM y de dos cruces para C3 en fila-
mentos mesangiales y asas capilares; en la microscopía 
electrónica se evidencian depósitos de grasas en células 

endoteliales y mesangio (Figuras 2 a 4). El 08/10/03 el 
colesterol total diminuyó a 304 mg/dL, los triglicéridos 
se redujeron a 214 mg/dL y los ácidos grasos a 540 mg/
dL; se continuó el tratamiento con ácidos grasos omega 
3 y simvastatina, pero se agregó (para la dislipidemia) 
bezafibrato 2.5 mg/día, la paciente presentó leve disten-
sión abdominal, borgorismos, flatulencia y heces dismi-
nuidas en consistencia, lo que se consideró que tenía 
relación con la terapia y que fue corregida con medidas 
dietéticas; el 06/11/03 se informó que la paciente se en-
contraba mejor: con colesterol total en 186 mg/dL, los 
triglicéridos en 174 mg/dL y la proteinuria de 1.0 g/L; se 
ajustó la simvastatina a 20 mg/día y los demás medica-
mentos sin cambio alguno. El 25/11/03 la enferma está 
mejor, más activa y con menos edema, el EGO informó 
proteinuria de 0.8 g/L. El 13/12/03 el EGO con protei-
nuria de 27 mg/dL. El 28/01/04 la paciente se encontró 
ya con remisión completa del síndrome nefrótico: sin 
edema en los miembros inferiores, el colesterol total en 
181 mg/dL, los triglicéridos se redujeron 130 mg/dL y la 
proteinuria a 20 mg /dL por lo que se inicia reducción 
progresiva de los medicamentos hipolipemiantes.

El 15/02/04 presentó una infección faríngea por lo 
que se le indicó un antitusígeno (bromexina) y un antiin-
flamatorio (meloxicam) por siete días, mismos en que su 
toma de hipolipemiantes se hace irregular. El 18/03/04 
se encontró bien, asintomática y sin edema, el colesterol 
se encontraba elevado, a 250 mg/dL y los ácidos grasos 
se aumentaron a 765 mg/dL y la proteinuria aumentó a 
507 mg/dL.

DISCUSIÓN

La nefropatía por lipoproteína E (NLE) es una nueva 
entidad clínica debida a una mutación de la apolipopro-
teína-E, esta lipoproteína tiene un PM de 34.2 kd, con-
siste en 299 aminoácidos y juega un papel importante 
en el metabolismo de los lípidos y las lipoproteínas; esta 
enfermedad está codificada en el cromosoma 19 en la 
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Figura 2. A. Biopsia renal, mi-
croscopía óptica tinción con tri-
crómico de Mason. B. Biopsia 
renal, microscopía óptica tinción 
con PAS.
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Figura 1. Evolución bioquímica del paciente LGH acorde al tra-
tamiento farmacológico.
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región 19q13.2, hay tres alelos comunes E2, E3 y E4 por 
lo que hay seis polimorfismos: E2/E2, E2/E3, E2/E4, E3/
E3, E3/E4, E4/E4. En los sujetos caucásicos el fenotipo 
más frecuente es el E3/E3(77%), E4/E4 se encuentra 
en el 14% y se ha asociado a un leve incremento en 
la prevalencia de enfermedad coronaria, así como con 
enfermedad cerebrovascular isquémica; también es el 
fenotipo que más se asocia con el desarrollo de enfer-
medad de Alzheimer en adultos, el fenotipo E2/E2 está 
presente en 8% de la población y se asocia con mayor 
frecuencia con dislipidemia tipo III (disbetalipoproteine-
mia familiar) aunque la mayoría son heterocigotos con 
un fenotipo E2/E3.2,3

En 1989 fue reportado en una mujer de 57 años el 
primer caso de NLE por Saito y col.4 En 1995 Demetrius 
y col. informaron el caso en un niño de 12 años con pro-
teinuria masiva, hepatomegalia, anemia, dislipidemia se-
vera e insuficiencia renal progresiva, por lo que se pensó 
en un síndrome nefrótico atípico y se le hizo estudio 
de fenotipo de la apoproteína-E que informó ser E2/E2. 
La biopsia renal reportó glomeruloesclerosis focal con 
engrosamiento de la cápsula y «enjutamiento» de asas 
capilares, con vacuolas de lípidos y células espumosas 
en las asas capilares e intersticio, por lo que se pensó 
en glomerulonefritis mesangioproliferativa con esclero-
sis focal y segmentaria, la terapia inicial con inmunosu-

presores incluyó un bolo de un gramo de ciclofosfamida 
seguido de prednisona, primero en dosis altas y luego 
a 20 mg/día y se agregó FK506 por nueve meses más 
gemfibrozilo, sin embargo el paciente progresó a insufi-
ciencia renal crónica.5

En este lapso se han publicado dos artículos, de éstos 
en 2006 Ramin Sam y col.6 informaron 48 casos, y de 
ellos siete (14.5%) en niños menores de 16 años: el más 
joven fue una niña de origen japonés de ocho años de 
edad y de estos niños sólo se informó el genotipo en 
cinco: predominando el E2/E3 en tres de ellos. De los 
siete niños reportados se encontró que la hipertensión 
arterial estaba presente en uno de tres y la insuficiencia 
renal crónica en uno de cada cuatro casos: en que se 
informó que tenían la creatinina sérica elevada.6

En los 48 pacientes el genotipo predominante fue el 
E2/E3 en 13 (27%) casos y el E3/E3 se encontró en 4 
(8.3%): cabe mencionar que uno de los pacientes de 
este último grupo fue un mexicano de 32 años de edad 
que reportaron Ramin Sam y col. en 2006, siendo éste el 
segundo caso de NLE en EUA 46 (95.8%) de los casos 
tuvieron proteinuria masiva; y 18 de 25 (72%) tenían hi-
pertensión arterial, encontrando insuficiencia renal cró-
nica en 9 de 32 (28%) en los que se reportó la creatinina 
sérica. Un segundo reporte hecho en 2006 incluyó 65 
casos la mayoría de origen japonés o de países asiáticos.7

Hay además el antecedente de dos casos de NLE los 
que estuvieron asociados con psoriasis vulgar, ambos 
con fenotipo E3/E3;8 tal parece que estos informes indi-

Figura 3. Biopsia renal, microscopía electrónica con presencia de 
depósitos de lípidos de diferentes tamaños.
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Figura 4. Evolución de la proteinuria en el caso LGH de acuerdo 
al tratamiento farmacológico hipolipemiante.



Gordillo de Anda RJ y col. • Síndrome nefrótico y mutación de apolipoproteína-E

Rev Mex Pediatr 2012; 79(3); 137-143141

www.medigraphic.org.mx

can que en personas de origen no asiático hay otros ge-
notipos diferentes al E2/E3 que pueden estar asociados 
con el NLE, como es el caso motivo de este informe, 
que a su vez coincide con el caso del mexicano reporta-
do por Ramin y col.6

COMENTARIOS

La dislipidemia es un trastorno informado cada vez con 
más frecuencia en los niños y se asocia, como en los 
adultos, a un mayor riesgo de enfermedades cardiovas-
culares y arteriosclerosis, coincidiendo con el estudio 
Bogalusa de 1986 donde se obtuvo mucha información 
acerca de factores de riesgo cardiovasculares en la infan-
cia: ya que en ese estudio se hicieron autopsias en niños 
y jóvenes que fallecieron en accidentes o por homicidio, 
encontrándose en 50% de los niños y en 85% de los 
jóvenes estrías de grasa en los vasos sanguíneos, incre-
mentándose también la prevalencia de placas fibrosas en 
8% de los infantes y en 69% de los adultos jóvenes.9-11

En otro estudio publicado en 1990, en que se investi-
gó acerca de los factores determinantes de aterosclero-
sis mostró que en autopsias de jóvenes de 15 a 34 años 
de edad que había cierta correlación entre la hiperten-
sión arterial y la dislipidemia: con presencia de estrías 
grasas y placas fibrosas en estos sujetos jóvenes.12 Es así 
como estas alteraciones histológicas en el riñón se aso-
cian con glomerulosclerosis y la progresión de nefropa-
tías.13,14 Ahora se sabe que la displipidemia y en especial 
la aterogénica, es causa de disfunción endotelial pues 
se depositan lípidos en el endotelio que al ser oxidado 
activan el tejido de los vasos que favorece la presencia 
de moléculas de adhesión y liberando quimosinas que 
atraen monocitos que infiltran la pared de los vasos, fa-
gocitan los lípidos oxidados y se transforman en células 
espumosas, que a su vez activan la liberación sustancias 
vasoactivas, como endotelina, óxido nítrico y radicales 
libres de oxígeno y enzimas degradantes de componen-
tes de la matriz y que parecen ser las responsables de 
la desestabilización y ruptura de la placa ateromatosa.

La activación de macrófagos da lugar a la producción 
de citocinas y la activación de linfocitos-T con fenotipo 
Th1: que son linfocitos inflamatorios que secretan in-
terferon y factor de necrosis tumoral incrementando el 
proceso inflamatorio y la fibrosis;15 es así como en esta 
paciente el proceso inflamatorio dio lugar a la elevación 
severa de la velocidad de sedimentación globular, no de-
bido a infección ni anemia sino al proceso inflamatorio 
ocasionado por la disfunción vascular; también la hiper-
trigliceridemia severa (> 800 mg/dL): nivel asociado a 
un riesgo mayor de desarrollar pancreatitis aguda; no-
tamos también una relación directa entre el grado de la 

dislipidemia, la intensidad de la proteinuria y el proceso 
inflamatorio sistémico, así como una relación inversa no 
reportada (hasta donde sabemos) entre la intensidad de 
la dislipidemia y el proceso inflamatorio sistémico por 
las concentraciones séricas de fibrinógeno, proteína C 
reactiva de alta especificidad, la velocidad de sedimenta-
ción globular y la presencia de neutropenia, linfocitosis 
y cuenta leucocitaria normal, como si se tratase de una 
infección viral.

En niños la causa más frecuente de dislipidemia son: la 
obesidad por malos hábitos alimenticios y sedentarismo y 
las dislipidemias familiares hereditarias.16 La nefropatía por 
lipoproteína-E ha sido descrita recientemente y se asocia 
al síndrome nefrótico con dislipidemia tipo III, inusual-
mente severa y que no responde al tratamiento habitual 
con inmunosupresores, en cambio responde al tratamien-
to con hipolipemiantes: con la desaparición de los trom-
bos de lipoproteínas a nivel intraglomerular, el incremento 
de albúmina sérica y la reducción, e incluso desaparición, 
de la proteinuria, es decir con remisión parcial o completa 
del síndrome nefrótico en ciertos casos.17,18

Es así como nos hace pensar que en el pasado algu-
nos casos de síndrome nefrótico atípicos, con hiperten-
sión arterial, disfunción renal, concentración elevada de 
colesterol y triglicéridos y resistencia a todo tipo de tra-
tamiento con inmunosupresores, solos o combinados, 
hayan correspondido a esta entidad. También es razona-
ble pensar que en los casos con sospecha de NLE obliga 
hacer una biopsia renal para saber si hay lipoproteínas: 
mediante tinciones especiales con sudan negro o «rojo 
oleoso» para buscar células espumosas y trombos en las 
asas capilares y engrosamiento irregular de las membra-
nas basales glomerulares, las que pueden aparecer con 
doble contorno con la tinción de plata metenamina y la 
presencia de trombos de material amorfo en los capi-
lares glomerulares; estos hallazgos clínicos sugieren el 
diagnóstico de NLE,19 el que se confirma mediante la 
secuenciación del DNA para reconocer la mutación de 
la apolipoproteína-E.7

Es así como para decidir el tratamiento empleando hi-
polipemiantes no precisa conocer el estudio del genotipo 
para la apolipoproteína-E y/o la secuenciación de aminoá-
cidos para reconocer la mutación específica, como re-
quisito para el tratamiento de estos enfermos: ya que no 
en todos los países está disponible la tecnología descrita 
o bien dada la situación económica del paciente que no 
lo permite. Finalmente, todos los médicos que tratamos 
niños estamos obligados a revalorar el riesgo de las disli-
pidemias; por otra parte los nefrólogos debemos de acep-
tar que la dislipidemia asociada a enfermedades renales, 
en caso de que haya un riesgo real para la progresión de 
éstas y en particular en caso de un síndrome nefrótico, en 
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los que la dislipidemia es prolongada, persistente y agra-
vada por el tratamiento farmacológico con corticosteroi-
des y ciclosporina-A: ya que la hiperlipidemia acelera la 
glomeruloesclerosis y su tratamiento lo puede revertir;20 
además una dislipidemia severa implica un riesgo inmedia-
to de pancreatitis aguda, esteatosis hepática con hepatitis 
e incrementa el riesgo de enfermedades cardiovasculares 
en niños. Es por esto que 1998 la Academia Americana de 
Pediatría hizo recomendaciones dietéticas y los cambios 
relativos a la vida de los niños con factores de riesgo para 
desarrollar aterosclerosis en su edad temprana: dentro de 
éstos se incluye que el consumo de ácidos grasos satura-
dos ósea con menos 10% del total de sus calorías y que 
el consumo de grasas sea equivalente a no mayor de 30% 
del total de calorías y no menos del 20% y que el consu-
mo de colesterol en la dieta sea menor de 300 mg/día.21

En 2007 la Asociación Americana del Corazón dictó 
lineamientos para el tratamiento de los niños, iniciando 
con los cambios en el estilo de vida, un programa de ejer-
cicio y una dieta baja en grasas saturadas, con un límite 
menor de 7% del total calórico y la ingesta de colesterol 
menor de 200 mg/día: en aquellos que después de 3 a 6 
meses permanezcan con colesterol LDL elevado (> 190 
mg/dL) o tengan colesterol mayor de 160 mg/dL pero 
con más de dos factores de riesgo cardiovascular, que 
deberán considerarse para tratamiento farmacológico.9

En este caso se puede iniciar el tratamiento con ezeti-
miba el que es un compuesto reductor de lípidos que in-
hiben selectivamente la absorción intestinal de colesterol y 
de esteroles vegetales, su efecto es exclusivamente intrain-
testinal y debe dar en dosis de 2.5 mg/día en niños meno-
res de cinco años, y de 5 mg/día en niños entre los 5 y los 
diez años y de 10 mg/día en niños mayores de 10 años.22

En cuanto a las estatinas pueden asociarse al trata-
miento ya que son adecuadas y bien toleradas en los ni-
ños y hay estudios en los que se muestra su tolerabilidad 
y seguridad de la lovastatina, pravastatina, simvastatina, 
en dosis que oscilan entre 10 y 40 mg, sin embargo en 
estos estudios se han encontrado casos raros de eleva-
ción de la creatininfosfocinasa y una ocasional y transito-
ria elevación de transaminasas; pero no se han reporta-
do en éstos, casos de rabdomiólisis, ni alteraciones hor-
monales del crecimiento y desarrollo de los niños,23-25 
no obstante la seguridad en estudios a largo plazo no ha 
sido considerada y su empleo se ha sugerido únicamente 
para niños y adolescentes con hipercolesterolemia fa-
miliar;26 por otra parte, aunque hay reportes acerca de 
su empleo efectivo en niños con síndrome nefrótico,27 
pero son casos atípicos que en vez de corresponder a la 
variedad idiopática de la infancia, podrían ser más bien 
casos como el nuestro: debido a mutaciones en las lipo-
proteínas y no diagnosticados.

Cabe mencionar que se han documentado evidencias 
sobre su efecto antiinflamatorio benéfico: tanto para 
enfermedades renales como cardiovasculares28,29 y cabe 
señalar que su uso en el síndrome nefrótico idiopático 
en los niños no está justificado en el momento actual, sin 
embargo en los niños en los que se decida su empleo, se 
recomienda iniciar el tratamiento con una dosis de 5 mg/
día y de acuerdo a la dosis respuesta y en ausencia de 
efectos secundarios ajustarla; los fibratos en estos niños 
también son requeridos,30 pero al igual que las estatinas 
no han sido aprobados para niños, por lo que se sugie-
re iniciar con dosis bajas (20 mg/día en menores cinco 
años) y 40 mg/día en niños entre 5 y 10 años y de 60 mg/
día en los mayores de 10 años dando los fibratos por la 
mañana y las estatinas por la noche ya que así se redu-
ce su interacción farmacológica y se reduce el riesgo de 
toxicidad hepática y muscular.31

Es así como la sospecha oportuna y el diagnóstico 
temprano de la nefropatía, por mutaciones en la apo-
lipoproteína-E, permite evitar tratamientos erróneos, 
en estos casos particularmente en niños con síndrome 
nefrótico. Sin embargo, hacen falta que los niños sean 
estrechamente controlados en estudios longitudinales a 
largo plazo, para evaluar la seguridad del empleo de los 
fármacos con los que son tratados.
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