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CARTA AL EDITOR

Enfermedad por anticuerpos
antimembrana basal glomerular: una causa
infrecuente de fallo renal

Anti-glomerular basement membrane antibody
disease: An uncommon cause of renal failure

Sr. Editor:

La enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glo-
merular (MBG) se debe a la accion de autoanticuerpos
dirigidos contra el dominio NC1 de la cadena o3 del colageno
tipo Iv. Ocasionan una glomerulonefritis rapidamente pro-
gresiva que frecuentemente conduce a insuficiencia renal
aguda. En el 30-40% de los casos la afeccion sera exclusiva-
mente renal, pero también se puede lesionar la membrana
basal alveolar causando hemorragia pulmonar (sindrome de
Goodpasture)' 2.

Es una entidad muy infrecuente en la edad pediatrica.
Se estima que afecta al 0,5-1 caso por cada 1.000.000 de
personas, con picos de incidencia en la tercera y la sexta
décadas’>“. Algunos estudios apuntan a la existencia de
una susceptibilidad genética, relacionandose con los com-
plejos de histocompatibilidad HLA-DR15 y DR4°. El estimulo
que induce a la formacion de los autoanticuerpos es des-
conocido pero se ha sugerido su relacion con la inhalacion
del humo de tabaco, exposicion a hidrocarburos, infecciones
respiratorias y urinarias o litotripsias’“.

Presentamos el caso de una chica de 15 anos, sin ante-
cedentes de interés, que consulta por fiebre de 4 dias,
odinofagia, astenia y anorexia. La exploracién fisica era
anodina. Se realiz6 una analitica sanguinea donde des-
taca una alteracion de los parametros de funciéon renal
(urea 95mg/dl, creatinina 4,5mg/dl) y una urinaria donde
se objetivo proteinuria en rango no nefrotico. Se realizd
una ecografia renal que mostré hiperecogenicidad corti-
cal bilateral con pérdida de diferenciacion corticomedular.
Se decidi6 ingreso hospitalario, durante el cual presento
un deterioro progresivo de la funcion renal (creatinina
10,1 mg/dl y tasa de filtracion glomerular 14,3 ml/min/1,73
m?). El cuarto dia se realizé una biopsia renal, donde se
objetivd una glomerulonefritis extracapilar con semilunas
celulares en el 100% de los glomérulos, necrosis glome-
rular, infiltrado intersticial de predominio periglomerular
y focos de tubulitis; la inmunofluorescencia directa fue

positiva para depositos lineales de inmunoglobulinas IgG a
lo largo de la MBG.

Estos hallazgos histopatoldgicos constituyen un pilar
esencial en el diagnéstico del trastorno, que se basa en la
deteccion de los autoanticuerpos a nivel renal o en suero. La
biopsia renal muestra tipicamente la imagen descrita por lo
que se establecié el diagnéstico’-?. Para la deteccién sero-
logica se pueden emplear técnicas de inmunofluorescencia
indirecta o técnicas ELISA, prefiriéndose las segundas por ser
cuantitativas (sensibilidad superior al 95% y especificidad
del 90-100%)°. En nuestra paciente, el titulo de anticuer-
pos anti-MBG fue de 808 Ul/ml (valores normales inferiores
a 20 Ul/ml). Los anticuerpos tipo ANCA fueron negativos,
siendo importante su determinacion por haberse descrito la
positividad en el 30% de adultos afectados (puede tradu-
cir vasculitis que altere el pronéstico y el tratamiento)’. La
radiografia de térax fue normal.

El prondstico de la enfermedad estd estrechamente
ligado a la precocidad del diagnodstico y a la aplicacion
de una terapia adecuada y precoz, ya que es infausto a
su libre evolucion®’. Se basa en el cese de la produccion
de autoanticuerpos mediante inmunosupresion junto a la
eliminacion de los mismos y de mediadores inflamatorios
con sesiones de recambio plasmatico’®. La duracion de la
terapia no esta bien determinada en la literatura: habi-
tualmente los ciclos de plasmaféresis se realizan durante
2-3 semanas diariamente o a dias alternos y la inmu-
nosupresion con ciclofosfamida y corticoterapia durante
3 meses, recomendandose proseguir con una terapia inmu-
nosupresora de mantenimiento durante 6-9 meses una vez
conseguida la remision”* ', En nuestro caso, se administrd
ciclofosfamida y corticoterapia durante 8 meses y se lle-
varon a cabo ciclos de plasmaféresis inicialmente diarios
(7 sesiones) y posteriormente a dias alternos (total de 13
sesiones), con remision serologica mantenida tras 2 semanas
de tratamiento.

Se han descrito como factores de mal prondstico: dis-
funcion renal severa al diagndstico, lesion extensa en la
biopsia renal, oligoanuria mantenida, necesidad precoz de
técnicas de depuracion extrarrenal y afectacion pulmonar
concomitante”'?. Pese a emplear la combinacién terapéu-
tica que se ha mostrado mas efectiva, la paciente presentd
una insuficiencia renal crénica que requirio iniciar terapia
sustitutiva renal el sexto dia. Se mantuvo el tratamiento
con prednisolona y ciclofosfamida y al ano del diagnos-
tico se procedio al trasplante renal de donante cadaver,

1695-4033/$ - see front matter © 2013 Asociacion Espaiiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

http://dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2013.09.012


dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2013.09.012
http://www.elsevier.es/anpediatr
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2013.09.012

CARTA AL EDITOR

e107

previa confirmacion histologica de lesion renal permanente
(fibrosis del 100% de glomérulos, estando el 90% esclero-
sados). Creemos que esta evolucion se relaciond con la
extensa lesion renal al diagnodstico, constatada en la segunda
biopsia.

Actualmente, la paciente presenta una normalizacion del
funcionalismo renal y una correcta calidad de vida. Pese a
tratarse de una entidad infrecuente, la elevada morbimor-
talidad a la que se asocia requiere un diagnostico precoz y
un tratamiento intensivo.
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