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Motivo de consulta

e 7 anos, sexo femenino

 2semanas previo a la consulta:
palidez, astenia, adinamia, sin fiebre.

Pediatra de cabecera solicita laboratorio:

* Proteinuria masiva

* Hipoalbuminemia

* Hipercolesterolemia



Antecedentes personales

7 anos de edad. Origen oriental.
RNPT 34 semanas de gestacion
Peso al nacer: 2,400 gramos . Cesarea.

Internada por 2 semanas, en Neonatologia para ganancia de
peso.

Antecedentes de Bronquitis Obstructiva Recidivante desde el
primer ano de edad estuvo con medicacion preventiva
actualmente solo recibe montelukast.

Episodio de convulsion a los 4 afios anos. Resonancia Magnética
Nuclear y Polisomnografia, normal, no fue medicada en ese
momento.

Hace 1 ano repite convulsion afebril, de mas de 5 minutos de
duracion, fue evaluada por Neurologia pediatrica repitieron
estudios e iniciaron medicacion con levetiracetam 500 mg dia.



Antecedentes familiares

XX

Lupus Ertitematoso LES
Discoide



Examen fisico

palidez generalizada, leve edema bipalpebral y
leve edema pretibial.

Talla: 1.16 m (Pc >25)
Peso: 21 kg (Pc 50)

IMC: 15,6

TA: 110/70 (PC 95: 113/75)



Laboratorio inicial

Hemoglobina/Hto
Globulos Blancos
Plaguetas
Creatinina

Urea

lonograma
Colesterol total
GOT/GPT

Cc3

C4

Proteinas totales en sangre
Albumina

Orina completa

Proteinuria de 24 hs

11,5 gr/dl/34.5%
12666/mm3 (58%)
441700/mm3
0,5 mg/dI

59 mg/dI
136/5,2/109
407 mg/dl
32/24 Ul/I

51 mg/dI

13 mg/dI

4,1 gr/dl

1,7 gr/dl

1020/pH5.5/GR 8-10/Hemoglobinuria

abundante/cilindros
granuloso/Proteinuria +++

4.7 gr/24 hs



¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?



Laboratorio inicial

Anticuerpos anti-DNA Negativo
Anticuerpos Anticardiolipina Negativo
FAN Negativo
Anti RNP Negativo
Anti Sm Negativo
Anti La Negativo
Anti Ro Negativo

Ecografia renal: normal



Biopsia renal
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Inmunofluorescencia




Glomerulopatia C3

e Espectro de enfermedades causadas por alteracion en la
via alterna del complemento que produce la presencia
dominante de depdsitos de C3 en el glomérulo.

e Actualmente hay 2 enfermedades principales:
o Enfermedad de depdsitos densos (DDD)
o C3 Glomerulonefritis (GNC3)

Mayo Clinic/Renal Pathology Society Consensus Sethi et al. ] Am Soc Nephrol 2016
C3 glomerulopathy:consensus report. Pickering et al. Kidney International 2013.



Microscopio electronico
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Tratamientos posibles ¢?

Siempre IECA/ ARA Il
Corticoides

Ciclofosfamida
Plasmaféresis/ Infusion de plasma
Mofetil-micofenolato
Rituximab
Eculizumab




Acido Micofenolico

Dos estudios retrospectivos. Compararon 3
grupos: MMF+ PD / PD o PD + Ciclofosfamida /
tto conservador

Spanich Group of the Study of Glomerular
Disease (GLOSEN) 2015. 60 pacientes. 47
meses. Mayor remision clinica (86%) y 100% de
sobrevida renal a 5 anos en el grupo de MMF +
corticoides.

Turquia. Caliskan et al. Julio 2017. 66 pacientes.
28 meses. Sin diferencias entre grupos. ....pero.

KDIGO (2016): IECA / Enfermedad moderada:
mofetil micofenolato + prednisona
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ESTADO ACTUAL

Funcion renal estable
C3 levemente disminuido
Proteinuria:200 mg/dia
Hematuria
Tratamiento: Myfortic 360 mg cada 12 hs
Meprednisona 8 mg dia
Enalapril: 10 mg/dia




Otros resultados

HNRG:
* C3NeF: negativo

 Estudio funcional de |la via clasica: 217
UH50/ml (normal).

* Productos de degradacion del C3: positivo.

Academia Nacional de Medicina:
* C5b-9: 799 ng/ml (135-385)
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GRACIAS!!
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