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CASO CLINICOCASO CLINICO

Niña de 8 años previamente sana que hace 15 días comienza: anorexia,
decaimiento, vómitos y dolor en miembros SS e II. Presenta palidez, y p
marcada y refiere orina oscura, escasa cantidad.

E fi iExamen fisico
Peso: 20Kg. (Pc 25-50)
Talla: 115cm(Pc 10 25)Talla: 115cm(Pc 10-25)
IMC:15
TA:137/84 (Pc 95:119/82)TA:137/84 (Pc 95:119/82)
Piel y mucosas pálidas, húmedas, turgor y elasticidad disminuidos.
Diuresis: 0 67 ml/Kg/horaDiuresis: 0,67 ml/Kg/hora
FC: 122 lpm. R1, R2 NF . Soplo sistólico 2/6
TCS: Disminuido en forma generalizadaTCS: Disminuido en forma generalizada.
Sin edemas



CASO CLINICO
Caso ClinicoMétodos complementarios

GR 2.160.000/mm3     

HB 5.2g/dl 

Glucemia 1.08g/l

Urea 144mg/dl

HTO 17 %

SR: anisocitosis, microcitosis, regular cantidad de 
i i i

Creatinina 5.74mg/dl

Colesterol 174mg/dl Trigliceridos 212mg/dl 
crenocitos y esquizocitos 

Plq 141.000/mm3 
Albumina 3.5g/L    Prot. Totales 6.8g/L

Calcio 7.5mg/dl
VSG > 120mm    PCR 235

GB 23200 /mm3 (S82‐E2‐B1‐M2‐L13) 
Fosforo 7.95mg/dl

PH 7.14     HCO3 9.5     BR ‐17.8     
APP 100%       KPTT 23¨ NA 138.4       K 6.52       CL 113     AG 21.4 

OC: 1005,acida, Prot+++ Hb+++ GB 4/c GR20 /c dismórficos + 80% Piuria moderadaOC: 1005,acida, Prot  Hb  GB 4/c GR20 /c dismórficos   80% Piuria moderada  
Rel Prot/creat 5,6
Ecografia: RD89mm Vol 67mm RI 88mm Vol 66mm (PC50) HiperecogenicidadEcografia: RD89mm Vol.67mm RI 88mm Vol 66mm (PC50). Hiperecogenicidad
cortical bilateral 



CASO CLINICO
Caso ClinicoMétodos complementarios

►AELO 333UI►AELO 333UI
► IgA 145mg/dl  Prot por EF NORMAL
►C3 87 76mg/dl C4 24 3mg/dl

Hb2,9; Hto8,9% serie roja 

esquistocitos y crenocitos►C3 87.76mg/dl  C4 24.3mg/dl
►ANA (-)   Anti DNA (-)
►FR( ) A ti l t l i ( )

esquistocitos y crenocitos
Reticulocitos 15% 

►FR(-)  Anti coagulante lupico(-)
►Inmunocomplejos circulantes 9 UI  
► Ac anti MB basal ( )

LDH 1500UI/L  
Plaquetas 90.000/mm3► Ac anti MB basal (-)

►ANCA p (+) 1/640 ANCAc(-) 

Plaquetas 90.000/mm3 
Haptoglobina 20mg/dl 
 Prueba de Coombs (-) 

ADAMTS13> 30%Interconsulta con hematología:

Serología VIRAL (-)

ADAMTS13  30%Interconsulta con hematología: 
PAMO: Hiperplasia eritroide
Citología de Esputo: Negativa parag ( ) Citología de Esputo: Negativa para 
siderófagos pulmonares



Que piensa usted que tiene el 
i t ?Caso Clinico paciente?

Síndrome Nefróticoaa
Glomerulonefris Rapidamente Progresiva

aa
bb Glomerulonefris Rapidamente Progresiva 

(GNRP) bb
Enfermedad Renal Crónicacc
MATdd MATdd

ee Asociación de dos patologíasee
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C 2 P t l íCaso 2 - Patología









InmunofluorescenciaInmunofluorescencia

Ig/CIg/C

Fibrinógeno



DIAGNÓSTICO:

GN EXTRACAPILAR PAUCIINMUNEGN EXTRACAPILAR PAUCIINMUNE 
ASOCIADA A ANCA (clase esclerótica)

MICROANGIOPATÍA TROMBÓTICAMICROANGIOPATÍA TROMBÓTICA



Clasificación de GN asociadas a ANCAClasificación de GN asociadas a ANCA
BerdenAE, FerrarioF, Hagen EC, JayneDR, JennetteJC, JohK, Neumann I, NoëlLH, PuseyCD, WaldherrR, Bruijn

JA, Bajema IM. Histopathologic classification of ANCA-associated glomerulonephritis. 
JAm Soc Nephrol. 2010;21:1628-36J Am Soc Nephrol. 2010; 21: 1628 36

Clase Criterios de Inclusióna

Focal

Crescéntica

≥ 50% de glomérulos normales

≥ 50% de glomérulos con semilunas celulares (SLC)

Mixta

Esclerótica

<50% normales, <50% SLC, <50% de obleas

≥ 50% de glomérulos con esclerosis globalEsclerótica ≥ 50% de glomérulos con esclerosis global
aPara ser incluído en las 4 clases se requiere un patrón pauciinmune en la IF y ≥ 1 glomérulo
con GN necrotizante o crescéntica en la microscopía óptica.p p

En pacientes con eGFR < 15 ml/min/ 1.73 m2, las clases no predicen evolución renal.
En estos casos, <10% de glomérulos normales y alto score de cronicidad, sonestos casos, 0% de g o é u os o a es y a to sco e de c o c dad, so
factores de riesgo para ERT.

Según el Consenso de CHH de 2012, el diagnóstico de las VAA debería incluír elg , g
serotipo y el fenotipo clínico‐patológico, indicando la especificidad del ANCA, ej.
MPO‐ANCAGPA,PR3‐ANCAMPA,ANCA‐negativo MPA.





GNRPGNRP

Síndrome clínico

• Perdida progresiva de función renal (días, semanas, 
meses)

• Formación de semilunas (disrupción de capilares 
glomerulares,  entrada de leucocitos y mediadores 

• Orina:  características de la enfermedad glomerular 

g y
inflamatorios al espacio de Bowman)

• MAT/Enfermedad ateroembolica



GN Cs

5% de PBR niños 4-18 años

Promedio síntomas : 2,47 meses (5d-21 m)

HTA: 95%  Cr: 5,5mg/dl (1,5-11)

IC:86,5%  anti-MBG:9%  Pauci 4,5%

% de semilunas 50-100%

S i i  8 3 Seguimiento 8,13 m

ERC Gº5 50% 

ERC Gº3 15%ERC Gº3 15%

FG > 60ml 35%FG > 60ml 35%



Que conducta adoptaría?Caso ClinicoQue conducta adoptaría?

Realizar PBR para filiar etiologíaaa p gaa
bb Realizar Plasmaféresisbb

Realizar pulsos de solumedrol , TRR y PBRcc
Comenzar tratamiento con meprednisona via 

ldd oraldd
ee Comenzar con IECA+ARAee
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Que lesión espera encontrar?Caso ClinicoQue lesión espera encontrar?

GN endo y extracapilaraa y paa
bb GN extracapilar y MATbb

GN extracapilar y NTIcc
Poliangeitis granulomatosa (Enf. de Wegener)dd Poliangeitis granulomatosa (Enf. de Wegener)dd

ee Enfermedad Ac. Anti MBee
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 Consenso Ankara 2008 
ANCA-RNM-TAC 

 Sistema de nomenclatura (mayor descripción)
Conferencia de Consenso de Chapel Hill 2012 

(CHCC) 







220 pacientes con GN asociada a ANCA entre 1996 y 2013220 pacientes con GN asociada a ANCA entre 1996 y 2013
por un período medio de 32 meses.

Se encontraron 30 pacientes (prevalencia 13.6%) con MAT
i d l lasociada, los cuales presentaron:

Mayor injuria renal
Mayores niveles de creatinina al diagnóstico
Mayor porcentaje de semilunas celulares
 Infiltrado inflamatorio intersticial más severo

EL ANÁLISIS MULTIVARIADO MOSTRÓ ASOCIACIÓN INDEPENDIENTE CON MAYOR 
MORTALIDAD.



Rol de la desregulación vía alterna del complemento, etiopatogenia de VAA y MAT



DAÑO ENDOTELIAL VÍA ALTERNA DEL C

MAT DAÑO ENDOTELIAL

ANCA

TRASTORNOS CONGÉNITOS O 
ADQUIRIDOS DE LA VÍA ALT DEL 
COMPLEMENTO                MAT

LOS NETs O “TRAMPAS EXTRACELULARES DE 
NEUTRÓFILOS” PROVIENEN DE UNA FORMA DE 
MUERTE CELULAR LLAMADA NETOSIS. SON 
MALLAS O FILAMENTOS DE ADN E HISTONAS 
QUE SE LIBERAN AL  ESPACIO EXTRACELULAR

ACTIVACIÓN DE PMN
VASCULITIS ANCA: NIVELES ↑ 
DE C3a, C5a, C5b‐9  y Bb
ACTIVACIÓN DE LA VÍA ALTERNA 

QUE SE LIBERAN AL  ESPACIO EXTRACELULAR.
PARTICIPAN EN LA PATOGÉNESIS DE LAS VAA Y 
EN PACIENTES CON RIESGO DE MAT SERIAN UN 
FACTOR PRECIPITANTE DE LA MISMA 



Vasculitis ANCA limitada aVasculitis ANCA limitada aVasculitis ANCA  limitada a Vasculitis ANCA  limitada a 
riñonriñonriñonriñon

30‐40%  ERCT

P t i t “P i i ”Patogenesis no tan“Pauci‐inmune”

Base molecular para nuevos 
biomarcadores y nuevos tratamientos



ConclusionesConclusiones
• La GN asociada a ANCA es poco frecuente en niños y se asocia con alta
morbi‐mortalidadmorbi‐mortalidad

• Hay pocos casos descriptos de GN‐ANCA + MATHay pocos casos descriptos de GN‐ANCA + MAT

• La asociación de ambas patologías se relaciona con injuria renal más severaLa asociación de ambas patologías se relaciona con injuria renal más severa
(> Cr al inicio, > % de semilunas, > infiltrado intersticial y > mortalidad)

• No sería una asociación casual ya que comparten varios mecanismos
patogénicos

• Se recomienda un tratamiento IS precoz y agresivo para intentar la remisión
y control estricto posterior por las recaídasy p p

• El trasplante renal es la opción para aquellos que progresan a ERT
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