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Resumen

Es una entidad que se caracteriza por la presencia de «medias lunas» o «con crecientes», expresiones
que identifican un sindrome que se manifiesta clinicamente por nefritis activa y pérdida rdpida y
progresiva, en dias o meses, de la funcionalidad renal, por lo cual generalmente requiere terapia
sustitutiva (hemodidlisis).

El pronéstico de esta enfermedad es ominoso. Este caso trata de una mujer joven cuya primera
manifestacion clinica fue la presencia de artralgias simétricas generalizadas.
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Abstract

It is an entity that you characterizes for the presence of «stockings moons» or «with growing»,
expressions that identify a syndrome that is manifested clinically by quick and progressive active and
lost nefritis, in days or months of the functionality, arriving to the necessity of substitute therapy
(hemodidlisis).

The presage of this illness is ominous. This case is about a young woman whose first clinical
manifestation was the presence of widespread symmetrical artralgias.
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DESCRIPCION GENERAL

Una mujer de 32 afios de edad es admitida en el servicio de urgencias por presentar
cuadro de disnea de una semana de evolucién, edema generalizado, oligoanuria,
astenia, adinamia, cefalea global, fiebre, artralgias y vomitos. Desde hace varias
semanas venia recibiendo prednisolona, a dosis de 25 mg dia, prescrito por médico
de atencién primaria.

No tenia historia familiar de cdncer, tuberculosis ni enfermedad renal.

El examen fisico y de laboratorio mostraron: Tensién Arterial 150/100 mmHg;
Glicemia, 76 mg%; Creatinina, 3.9 mg/dl; Urea, 122.3 mg/dl; BUN, 56.9 mg/dl; Hb,
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6.5 gr/dl; recuento de glébulos blancos, 15.100 mm® con 89% de granulocitos. Los
resultados del uroanalisis fueron: proteinas, 2 gr/dl, 3 a 4 hematies, 2 a 4 leucocitos,
bacterias ++, con cilindros hematicos; electrolitos en suero, Sodio, 130 mEq/L,
Potasio, 7mEq/L; proteinas totales, 5 gr/dl; albtimina, 1,9 gr/dl.

Unaradiografia de térax mostr6 cardiomegalia global, derrame pleural izquierdo
y edema de pulmén. Los gases arteriales arrojaron una acidosis mixta.

Por todos los hallazgos anteriores la paciente fue llevada a hemodiélisis. Las
pruebas de ELIsA para viH y las de hepatitis B y C fueron negativas. Las pruebas del
complemento fueron normales, y los ANA (anticuerpos anti nucleares) fueron nega-
tivos.

El ultrasonido mostrd rinones de tamafio normal. El nivel de creatinina en suero,
tomado veinticuatro horas después, habia aumentado a 6.6 gr/dl.

Se decide realizar biopsia renal, la cual demostré glomérulos celulares por
proliferacién endotelial y mesangial, con disminucién del espacio de Bowman més
proliferaciénendotelial con formacién de «crescencias». Ademdslainmunopatologia
fue positiva para complejos inmunes de IgG de tipo granular y de localizaciéon
mesangial.

Glomérulo con medialuna celular y dreas fibrosas, que ocupan el espacio de
Bowman y comprimen el ovillo glomerural (en el centro de la figura).
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COMENTARIOS

La glomerulonefritis rdpidamente progresiva (GNRP) se caracteriza por la presencia
de «medias lunas» o con «crecientes», expresiones que identifican un sindrome
anatomoclinico que se manifiesta clinicamente por nefritis activa y pérdida rapida y
progresiva, en semanas o meses, de la funcién renal e histolégicamente por la
presencia de semilunas en el 50% o més de los glomérulos.

Con tinciones de inmunofluorescencia es posible distinguir tres patrones: a)
depésito lineal de inmunoglobulinas a lo largo de la membrana basal glomerular; b)
depdsitos granulares de inmunoglobulinas, y ¢) ausencia o escasez de depdsitos
inmunitarios glomerulares.

La glomerulonefritis rdpidamente progresiva se clasifica dentro de tres catego-
rias: 1) anti- membrana basal glomerular (aproximadamente 3% de los casos), 2)
enfermedad de complejos inmunes (45% de los casos) y 3) enfermedad pauci-inmune
(50% de los casos)

Anticuerpo anti-MBG

¢ Sindrome de Goodpasture
* Enfermedad anti-MBG
Sélo el 10-40% puede tener ANCA positivo.

Complejos inmunes

* Postinfecciosa
e DPost-estreptocdcica
¢ Absceso visceral
e Enfermedad coldgeno- vascular
* Nefritis ltpica
e Purpura de Henoch- Scholein
* Crioglobulinemia Mixta
* Enfermedad renal primaria
* Nefropatia por inmunoglobulina A
¢ Glomerulonefritis membranoproliferativa
e Idiopatica
Estos pueden tener ANCA positivo sin mieloperoxidasa especifica.

Pauci-inmune

¢ Granulomatosis de Wegener
¢ Poliangeitis microscépica
¢ Glomerulonefritis crescentica necrotizante
e Sindrome de Churg-Strauss
80-90% son ANcA positivo.
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Las manifestaciones clinicas son las propias del sindrome nefritico (hematuria,
proteinuria variable azoemia e hipertensién), acomparfiado de insuficiencia renal de
rédpida progresion, que en semanas o meses puede requerir tratamiento sustitutivo
de la funcién renal. En el examen de orina se demuestra la presencia de sangre,
cilindros eritrocitarios y de otros tipos, eritrocitos dimérficos y proteinuria de grado
variable, que en ocasiones alcanzala cifra que define al sindrome nefrético (proteinuria
que excede los 3,5 gramos en 24 horas, acomparfiado por edema, hipoalbumunemia,
hiperlipidemia y lipiduria).

En este caso, la paciente mostré hallazgos caracteristicos de ambos sindromes; sin
embargo, labiopsia determind el compromiso glomerular por proliferacién endotelial
y mesangial asociado a la formacién de «crescencias», que es una proliferacion
exuberante de células en el espacio de Bowman. Como era de esperarse, el estudio de
inmunufluorescencia mostré depésitos de inmunoglobulinas de tipo granular y de
localizacién mesangial (glomerulonefritis membranoproliferativa). Existen tres va-
riantes de la Gmp:

* cmrtipol, caracterizado por depésitosinmunes a nivel mesangial y subendotelial.

e cwmptipo II (enfermedad de depdsito denso), caracterizado por depésitos lineales
interrumpidos en la ldmina densa de la membrana basal.

¢ cwmpr tipo III, una variante poco comun, caracterizado por tener similitudes de los
anteriores, o disrupcién de lamembrana basal glomerular sin acimulo de nuevas
capas en la membrana basal.

Evolucién y tratamiento. El prondstico de conservacién de la funcién renal en la
GNRP es malo. Los pacientes con formacién de semilunas en el 50-70% o mads de los
glomérulos o con oliguria o con reduccién grave del FG (menos de 5 ml/min) en el
momento de presentaciéon y aquellos con procesos mediados por anticuerpos anti
MBG tienen peor pronéstico. Hasta la mitad de los pacientes requerirdn hemodialisis
de mantenimiento en un plazo de 6 meses tras el descubrimiento de la enfermedad.

El tratamiento con glucocorticoides se debe administrar en forma de pulsos con
metilprednisolona a 7 mg/kg/d intravenoso (no exceder de 1 g) por tres dias,
seguido de prednisona oral a 1-2 mg/kg por tres meses.

Administrar ciclosfamida intra venosa o oral. La terapia intravenosa a 0,5 g/m?,
yladosisoral es2mg/kg. La dosis méxima endovenosa es 1g/m? La ciclofosfamida
oral o intravenosa parece ser igual de eficaz.

La plasmaferesis puede tener un efecto beneficioso en pacientes que presentan
falla renal o en aquellos que progresan a pesar del tratamiento.

Se han venido utilizando otras medicaciones buscando lograr una remision, tales
comoimmunoglobulinaintravenosa, anticuerpo antimiocito y anticuerpomonoclonal
humanizado. Ninguna de estas terapias ha sido bien estudiada. Aparecen en la
literatura como reporte de casos.
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y prevenir complicaciones

Lametadel tratamiento esinducirlaremisién delaenfermedad, reducir morbilidad

Algoritmo Diagnéstico

SINTOMAS:

Fiebre, tos y pérdida de peso en una mujer de 32 afios

Historia

Disnea de pequefios esfuerzos, de 7 dfas de evolucién, asociado a
edema de miembros inferiores, astenia, adinamia, artralgias, vémitos

y fiebre.

Venia tomando prednisolona, 25 mg/d, por prescripcion del médico
de atencién primaria.

No hay historia familiar de cdncer, T8c, ni enfermedad renal.

Examen fisico

Ligeramente hipertensa, 160/100 mm Hg

Uroanalisis

Protefnas, 2 gr/dl, hematies, 2 — 4 x ¢; leucocitos, 3 — 4 x campo
bacterias ++ con cilindros de eritrocitos.

Cuadro hematico completo

Hematocrito, 20%, Hb, 6.5 gr/dl leucocitos, 15.000 mm? (89.5% gra)

Quimica sanguinea

Creatinina, 3.9 mg/dl; urea 122 mg/dl; BuN, 56.9 mg/dl; albimina, 1.9
gr/dl; electrolitos, Na* 129 mEq/L; K* 7.05 mEq/L.

Rx de torax

Cardiomegalia global, derrame pleural izquierdo, edema de pulmén.

Algoritmo Diagnéstico

SINTOMAS:

Fiebre, tos y pérdida de peso en una mujer de 32 afios

Examenes de laboratorio

ANA (-) ELIsA para VIH (-) hepatitis B y C (-); niveles de C, y C,normal

Ultrasonido renal

Rifiones de tamafio normal

Pruebas de laboratorio

Creatinina, 6.6 mg/dl

Tratamiento

Hemodiélisis, tres veces por semana, metilprednisolona, 7 mg/k/d
por tres dias, seguido de prednisona, a 1 mg/k/d por tres meses.
Ciclofosfamida, a 0.5 g/m? de superficie corporal con aplicacién
mensual durante seis meses.

Se practica biopsia renal

Resultados de la biopsia renal

Glomérulos de proliferacién endotelial y mesangial, con disminucién
del espacio de Bowman mds proliferacién endotelial con formacién
de «crescencias», ademads la inmunopatologia fue positiva para dep6-
sitos inmunes de IgG de tipo granular y de localizacién mesangial.

Diagnéstico:

Pronéstico: malo

Glomerulorefritis membrano-proliferativa
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