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Caso clínico

Julio 2015
Varón 6 años:

• Hematuria macroscópica (prot
+++; sangre +++; GR 50-60/cpo; 
GB 30-40/cpo)

• Proteinuria/Creatininuria 4,3 
• Función renal normal 
• Colesterol 249 mg/dl
• Albumina 3,3 gr/dl 
• ASTO 87
• C3 35 mg /dl, C4 37 mg/dl
• IgA 314 mg/dl (VR: 14-159 mg/dl)
• Serologías (hepatitis B, C, HIV 1 y 2) 

negativas

A los 3 meses (octubre/2015 )
• C3 bajo (menos de 5), C4 

normal
• IgA 284 mg/dl (VR: 14-159 

mg/dl)
• OC: 1020 Hb ++, Prot ++, GR 6-

8/cpo. 
• Urea 0,26 g/l y creatinina 0,36 

mg/dl 
• Colesterol 349 mg/dl
• Proteínas totales 4,6g/dl 
• Albúmina 2,3g/dl
• Proteinuria 1,19 g/día (62 

mg/kg/día)



Con diagnóstico de síndrome nefrítico-nefrótico con 
hematuria macro y microscópica e hipocomplementemia

persistente se sospecha glomerulonefritis membrano-
proliferativa tipo I o glomerulopatía por C3

Se medica medprednisona 2 mg/kg/día, calcio y vitamina 
D y dieta hiposódica.

Se realiza biopsia renal.



Microscopía óptica:

18 glomérulos con PROLIFERACIÓN ENDOCAPILAR DIFUSA  Y 
PROLIFERACIÓN DE CÉLULAS MESANGIALES Y MATRIZ . Adherencias 
subcapsulares en 5. SIN DOBLE CONTORNO. Túbulos con PMN y 
hematies. Intersticio: leve infiltrado focal  MN y PMN. Vasos  s/p



Inmunofluorescencia:

✔C3 intensamente positivo a nivel mesangial y de las paredes 
capilares en forma granular gruesa

✔Ig G positiva leve/moderada a nivel mesangial

✔Ig M positiva leve/moderada focal en mesangio y paredes 

✔Ig A negativa

Diagnóstico anatomopatológico: 

Glomerulonefritis aguda post-infecciosa



Pero en su evolución…

• A los 3 meses: 

• Proteinuria 7290 mg/d 

• OC: prot ++++ sangre ++++; GR y GB cpo cubierto  

• A los 4 meses: 

• Proteinuria 2965 mg/d 

• OC: sangre +++ prot +++; GB 10-15/cpo, GR 10-12/cpo

• No queda claro el antecedente infeccioso, C3 
persistentemente bajo, IF con C3 predominante

Se decide estudiar la vía alterna del complemento y se adecúa 
tratamiento (MMF+ meprednisona+Losartán+Enalapril) 







Se decide comenzar con infusiones de plasma y luego de su 

gestión, infusiones con Eculizumab

INFUSIONES DE PLASMA

• 1° plasma  27/4/16 Proteinuria 3204 mg/d

• 2° plasma 12/5/16 Proteinuria 4000 mg/d 

• 3° plasma 9/6/16  Proteinuria 4000 mg/d

• 4° plasma 7/7/16 Proteinuria 1812 mg/d

• 5° plasma 28/7/16 Proteinuria 1235 mg/d

• 6° plasma 10/8/16 Proteinuria 643 mg/d

Se suspende tratamiento por reacción de 

hipersensibilidad. 

ECULIZUMAB (Previo vacunación con MENVEO y 
pfx atb)

• 29/09/2016 1era infusión de eculizumab 300mg  

proteinuria 2962 mg/d

• 6/10/2016 2da infusión de eculizumab 600 mg 

proteinuria 2804 mg/d

• 20/10/2016 3era infusión de eculizumab 600 mg

• 3/11/2016 4ta infusión de eculizumab proteinuria 732 

mg/d

• 21/11/2016 5ta infusión de eculizumab proteinuria  1897 

mg/d

• 14/12/2016 6ta infusión de eculizumab 300 mg

• 22/12/2016 7ma infusión de eculizumab 300 mg 

proteinuria 238 mg/d 

• 12/01/2017 8va infusión de eculizumab 300 mg.

Se suspende la medicación por falta de suministros.



Hospital Gutierrez 15/2/2017 a un mes 
de la ultima infusión de eculizumab

• C3 6 mg/dl

• Estudio funcional de la vía clásica 
del complemento < 50 UH50/ml (180-
280)

• Factor B 265 mg/l ( 229-394)

• Factor H 614 mg/l ( 329-557)

• Factor I 34 mg/l (15-31)

• Dosaje de properdina 21 mg/dl (19-
50)

• Anticuerpos anti Factor H negativos 

12/04/2017 Hospital Gutierrez

• C3 11 mg/dl

• C4 28 mg/dl

• Estudio funcional de la vía clásica del 
complemento < 50 UH50/ml (VR 180-
280) 

• Estudio funcional de la vía alterna + 
de 60 minutos (VN 7-12 min)

• Factor C3 nefrítico negativo 

• Productos de degradación de C3 por 
inmunofijación positivo 35 % (bandas 
de C3 c y C3 d implica degradación 
de C3 in vivo)



• 17/07/17 pasa eculizumab EV nuevamente. (9° infusion) 600 

mg

• 10/08/17 pasa 10° dosis de eculizumab. (600 mg)

• El 17/08/17 presenta meningitis por Neisseria Meningitidis

con requerimiento de internación en UTIP.



• La proteinuria se mantiene alrededor de 2000 mg/d 
desde sep/2017 a mayo/2019 que aumenta a 6000 mg/d

• Se insiste en nuevo pedido de ECZ 

• Dic/2019 comienza a aumentar la creatinina 1,16 mg/dl 
ClCr 66,5 ml/min/1.73m2

• Reinicia ECZ con proteinuria masiva, muy variable y con 

escasa respuesta con las siguientes 8 dosis

• Suspende en feb/2020 con creatinina 1,24 mg/dl; 

continúa con aumento progresivo llegando en 18 meses a 
ERCT e ingresando a HD en sept/2021



En resumen…

Marzo/16
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Debut julio/15
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GNPI



Ahora, en plan de trasplante…



Qué sabemos de GN C3 y trasplante?

“Según distintas series casi la
mitad de los pacientes llegan a
ERCT a los 5 años del
diagnóstico.

Esto es variable debido al
amplio espectro de la
enfermedad”



Qué sabemos de GN C3 y trasplante?

• La progresión a ERCT ocurre dentro de los 10 años en
70% de los niños y 30-50% de los adultos.

• La evidencia histologica de recurrencia post-trasplante
puede documentarse casi de inmediato, y lleva a
pérdida del injerto a 10 años en 50% de los pacientes



Qué sabemos de GN C3 y trasplante?

• La principal preocupación es el alto riesgo de recurrencia y
pérdida del injerto: C3GN (60-86%), DDD (55-86%) y Ig-MPGN
(42-53%).

• En varios paises se limita la donación de DVR en aquellas
patologías con alta tasa de recurrencia, como C3GN.

• Se desconoce la utilidad clínica de las biopsias de protocolo
en el post-Tx; por un lado puede ayudar a un diagnóstico
temprano o en contraposición llevar al sobretratamiento de
recurrencias subclinicas. Más aún, su utilidad es limitada al
no existir un tratamiento eficiente de la recurrencia.



Qué sabemos de GN C3 y trasplante?



Damos paso a centro de 

trasplante…


