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Trasplante simultaneo de rinén y pancreas exitoso en
paciente con lipodistrofia parcial congénita

Successfull Simultaneous Pancreas Kidney transplantation in a
patient with Congenital Partial Lipodystrophy

Sr. Director:

Las lipodistrofias (LD) son un grupo heterogéneo de tras-
tornos genéticos o adquiridos, que afectan principalmente
a mujeres, caracterizados por una pérdida total o parcial
del tejido adiposo subcutaneo (lipoatrofia), que puede aso-
ciarse ala acumulacién de grasa (lipohipertrofia) en diferentes
regiones corporales. Los pacientes con LD presentan resisten-
cia extrema a la insulina, hiperglucemia, hipertrigliceridemia
severa, niveles bajos de HDL y esteatosis hepatica. La grave-
dad de estas complicaciones metabdlicas se correlaciona con
la magnitud de la pérdida de grasa®?.
Existen 2 formas hereditarias:

- La lipodistrofia generalizada de herencia autosémica rece-
siva, que se caracteriza por pérdida total de tejido adiposo
subcutaneo.

- La lipodistrofia parcial congénita, que es la forma mas
comun, se hereda de forma autosémica dominante y esta
relacionada con pérdida parcial del tejido adiposo®.

Varios investigadores han sefialado que las alteraciones
metabdlicas observadas se deben a una falla en la regula-
cién de las funciones de almacenamiento y liberacién de
acidos grasos del tejido adiposo. También existen genes
involucrados en las acciones efectoras de la insulina, y
en la proliferacién y diferenciaciéon de adipocitos. Se han
analizado distintos genes candidatos como el receptor de
insulina, el sustrato del receptor de insulina 1 y el receptor

beta 2 adrenérgico®. La ausencia de depdsitos subcutédneos
de tejido adiposo se debe a la baja concentracién de leptina.
La hipoleptinemia altera las senales de hambre/saciedad
en el sistema nervioso central y produce hiperfagia. Enton-
ces, el exceso caldrico produce acumulacién de grasa a
nivel muscular y hepatico, causa severa insulinorresis-
tencia, diabetes con altos requerimientos de insulina e
hipertrigliceridemia, lo cual confiere alto riesgo de pancrea-
titis. Los pacientes con LD también presentan esteatosis
hepética, miocardiopatias y nefropatias proteinuricas®.

Paciente femenina de 41 afnos de edad, con diagnéstico de
lipodistrofia parcial congénita, diabetes diagnosticada a los 15
afnos, en tratamiento con insulina aspartica (115 Ul/dia), con
mal control glucémico, que presenta retinopatia proliferativa
bilateral e insuficiencia renal crénica terminal secundaria a
glomerulonefritis membranoproliferativa tipo I (por PBR), en
hemodidlisis trisemanal desde abril del 2012. Ademds, pre-
senta dislipidemia mixta en tratamiento con atorvastatina
20 mg/dia y fenofibrato 200 mg/dia e HTA. EF: peso seco 66,500;
talla 170 cm; IMC: 23,01; TA 160/70.

Las extremidades estaban adelgazadas, con pérdida de
grasa subcutanea en gliteos, muslos y miembros superiores.
Mamas hipotroéficas, leve hepatomegalia, acantosis nigricans
en cuello e hirsutismo.

Se decide inscribirla en lista de espera para trasplante
doble renopancreatico, considerando su IRC dialitica y su
diabetes sin insulinorresistencia, ya que presentaba péptido
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C menor a uno, y a la espera del tratamiento con lep-
tina recombinante humana, solicitado como uso compasivo.
Recibe trasplante doble renopancreatico el 07/09/2015, con
derivacién intestinal. Recibié también induccién con ATG
fresenius (15 mg/kg repartido en 5 dosis), profilaxis antibac-
teriana por 5 dias con pipertazobactan, antimicética por un
mes, anti-CMV(por 3 meses) y anti-PCP por 2 afnos. Se afiadié
inmunosupresién de mantenimiento con belatacept (de novo),
tacrolimus/deltisona/micofenolato sédico. La indicacién de
belatacept se debe a que la paciente presenta riesgo vas-
cular/metabdlico y a que se busca disminuir la dosis de
tacrolimus inicialmente (con relacién a la dosis estandar) para
luego, a largo plazo, retirarlo. Los injertos funcionaron inme-
diatamente, sin requerir insulina ni hemodidlisis. Presentd
como intercurrencia en el postoperatorio obstruccién intes-
tinal con fistula de la anastomosis, que requirié conversién a
una nueva duodenoyeyunostomia en Y de Roux. Ademis, la
paciente presenté una fistula pancredatica con bajo débito, que
cerrd sin complicaciones. Actualmente la paciente se encuen-
tra con funcién renal y pancredtica normales, con valores de
fructosamina de 237 umol/l (VN menor 285 umol/l), HbAlc
de 4,6% (VN 2,5-5,9%), péptido C de 1,8 ng/ml (VN 0,5-2 ng/ml),
creatinina de 0,8 mg/dl (VN 0,8-1,4 mg/dl) y sin proteinuria. Se
mantienen niveles de tacrolimus de 6 ng/ml.

Este es el primer reporte de un trasplante doble reno-
pancredtico con buena evolucién, en una paciente con
lipodistrofia parcial congénita y con un nuevo esquema inmu-
Nnosupresor.

Conflicto de intereses

Los autores
intereses.

declaran no tener ningin conflicto de

BIBLIOGRAFTA

1. Araujo-Vilar D, Guillin-Amarelle C, Sanchez Iglesias S, Castro
A, Casanueva FF. Therapeutic use of recombinant leptin. Rev
Esp Endocrinol Pediatr. 2014;5 Suppl 1:27-42.

2. Mc Nally M, Mannon R, Javor E, Swanson SJ, Hale DA, Gorden P,
et al. Successful renal transplantation in a patient with
congenital generalized lipodystrophy. A case report. Am J
Transplant. 2004;4:447-9.

3. Barrio Castellanos R. Diabetes mellitus en el lactante, infancia
y adolescencia. Editorial Panamericana. 2012:415.

4. Paglione A, Ferrari N, Berg G, Fretchel G, Taverna M, Fasulo V,
et al. Lipodistrofia parcial adquirida y diabetes. Medicina
(Buenos Aires). 2001;61:814.

5. Diker-Cohen T, Cochran E, Gorden P, Brown R. Partial and
generalized lipodystrophy: Comparison of baseline
characteristics and response to metreleptin. J Clin Endocrinol
Metab. 2015;100(5):1802-10.

Luis Leon*, Pablo Uva, Elena Minue, Roxana Pilotti,
Ignacio Cabrera, Alejandro Giunippero, Antonio Gallo,
Francisco Osella, Fernanda Toniolo, Eduardo Chuluyan y
Domingo Casadei

Trasplante de Pdncreas, Instituto de Nefrologia - Nephrology,
Buenos Aires, Argentina

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: lleon@intramed.net (L. Leon).

0211-6995/© 2016 Sociedad Espanola de Nefrolo-
gia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
http://dx.doi.org/10.1016/j.nefro.2016.02.005

Sindrome de Sjogren y nefropatia mixta. La importancia de
la precocidad en la biopsia renal

Sjogren syndrom and mixed nephropathy. Significance of early

kidney biopsy

Sr. Director:

Presentamos el caso de una paciente de 76 anos con sin-
drome de Sjogren primario (SSp), e insuficiencia renal aguda
y sedimento activo leves. Como antecedentes, cabedesta-
car hipertensién bien controlada con 2 farmacos y SSp con

afectacién glandular (biopsia) y extraglandular (fibrosis pul-
monar, purpura cutdnea corticodependiente, raynaud), en
tratamiento con azatioprina, prednisona 5mg/dia, bifosfo-
nato, calcio-vitamina D, pentoxifilina, acetilcisteina, perindo-
pril 4mg y amlodipino 5mg.

Ingresé en julio de 2013 por brote purpurico en miembros
inferiores, debilidad, fiebre de 37,8 °C, tos irritativa, nduseas y
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