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¢{MICROANGIOPATIA TROMBOTICA ASOCIADA A HIPERTENSION O A HIPERAC-
TIVIDAD DEL COMPLEMENTO? IMPLICACIONES DIAGNOSTICAS Y TERAPEUTICAS
T. CAVERO1, S. RODRIGUEZ DE CORDOBA2, M. PRAGA1

1NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO 12 DE OCTUBRE (MADRID),2CIB-CSIC. CENTRO DE IN-
VESTIGACIONES BIOLOGICAS, CONSEJO SUPERIOR DE INVESTIGACIONES CIENTIFICAS Y CENTRO
DE INVESTIGACION BIOMEDICA EN RED EN ENFERMEDADES RARAS (MADRID)

El trabajo corresponde a un grupo de trabajo o un estudio multicéntrico:

En representacion del grupo espanol para el estudio de las enfermedades glomerulares, GLO-
SEN

Introduccion: La hipertensién maligna (HTAM) esta incluida dentro de las causas de microan-
giopatia trombotica secundaria (MAT). Sin embargo, mutaciones patogénicas en los genes del
complemento han sido descritas en algunos pacientes con diagnéstico de MAT inducida por
hipertension (HTA). No se han realizado hasta la fecha estudios sistematicos para analizar la
frecuencia y gravedad de la HTA en pacientes con sindrome hemolitico-urémico atipico (SHUa)
primario.

Material y Métodos: Estudio multicéntrico y retrospectivo que recogié los datos de 75 pa-
cientes con SHUa primario procedentes de 21 hospitales de Espana y Portugal a través de
un trabajo colaborativo del Grupo Espanol para el Estudio de las Enfermedades Glomerulares
(GLOSEN). El objetivo principal fue evaluar la respuesta renal y hematologica al tratamiento.
Los pacientes fueron clasificados de acuerdo a la gravedad de la HTA (7th report JNC) en los
siguientes grupos: presion arterial normal (8, 10%), HTA estadio 1 (13, 17%) e HTN estadio 2
(54, 72%). Dentro de este Ultimo grupo, 24 de los 43 pacientes (55%) a los que se realiz6 fondo
de ojo presentaban HTAM (definida como la presencia de retinopatia hipertensiva grado Ill/IV).
Resultados: Los pacientes incluidos eran jovenes (mediana de 34 anos) con historia de HTA
previa en el 36% de los casos. Se presentaron en forma de fracaso renal agudo con necesi-
dad de diélisis aguda en 55 de ellos (75,3%). Sesenta y cuatro pacientes fueron tratados con
plasmafeéresis y 35 recibieron eculizumab. Se realizé estudio genético del complemento en 64
pacientes, hallando anormalidades genéticas en 36 (56%). La respuesta al tratamiento con
plasmaféresis fue significativamente inferior (25%) a la observada con eculizumab (82%), asi
como la proporcion de pacientes en los que se pudo suspender la dialisis (38% and 79%, res-
pectivamente). La respuesta a eculizumab fue similar en normotensos (100%), HTA estadio 1
(71%), HTA estadio 2 (84%) y pacientes con HTAM (90%), y fue independiente de la presencia
de anormalidades genéticas en el complemento. La supervivencia renal fue significativamente
mejor en pacientes tratados con eculizumab (87% a 1, 3 y 5 afnos) comparada con aquellos que
no lo recibieron (55%, 46% y 38% a 1, 3y 5 anos, respectivamente).

Conclusiones: La hipertension arterial severa es muy comun en el SHUa primario, y frecuente-
mente cumple criterios de HTAM. La eficacia de eculizumab frente a plasmaféresis se objetiva
también en pacientes con HTAM, sean o no portadores de anormalidades en los genes del
complemento.
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LA CALPROTECTINA COMO BIOMARCADOR EN LAS ANCA VASCULITIS
L. MARTINEZ VALENZUELA', J. BORDIGNON DRAIBE', M. QUERO RAMOS', X. FULLADOSA OLIVE-
RAS', JM. CRUZADO GARRIT', J. TORRAS AMBROS'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI DE BELLVITGE (HOSPITALET DE LLOBREGAT, BARCELONA)
Introduccién: la calprotectina se origina en los neutrofilos y macréfagos, y se libera durante la
fase aguda de las ANCA vasculitis. El objetivo del estudio es determinar si la calprotectina sérica
es un biomarcador de la actividad de la enfermedad, v si los niveles mas altos se asocian a un
peor prondstico renal durante la fase de remision.
Material y método: estudio prospectivo de cohortes. Se incluyeron27 pacientes en fase de
remision bajo tratamiento inmunosupresor. Como controles se utilizaron 15 pacientes agudos
y 4 controles sanos. Se determiné la calprotectina sérica y urinaria mediante un kit comercial.
Se hizo un seguimiento a dos anos, y se registro la evolucion de la funcion renal, proteinuria,
hematuria, protefna C reactiva, titulos de ANCA e incidencia de recidivas.
Resultados: La calprotectina sérica y urinaria fue superior en los pacientes agudos a los pacien-
tes en remision, manteniéndose esta Ultima superior a los controles sanos (p=0.05 y p=0.019
respectivamente). No se asocio a recidiva durante el seguimiento. La calprotectina sérica fue
superior en los pacientes con incremento de la proteinuria durante el periodo de seguimien-
to (p=0.04), con persistencia o aparicion de microhematuria (p=0.08), pacientes con titulos
de ANCA no descendentes (p=0.0019) y empeoramiento del filtrado glomerular (p=0.03). La
calprotectina sérica fue indepen-
diente del filtrado glomerular en
el momento de la determinacién
(R2=0.0096, p=0.65).
Conclusiones: El descenso del
filtrado glomerular, la aparicién o
mantenimiento de la microhema-
turia, el incremento de la protei-
nuria y los titulos no descendentes
de ANCA, como marcadores su-
brogados de actividad vasculitica,
se correlacionaron con niveles
superiores de calprotectina sérica
en pacientes en remision de la en-
fermedad. La calprote;t‘ir'\a sérica s &"\rs" S
durante la fase de remision de las ) ﬁg*?dp ‘fh'::g"' o
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DETERMINANTES PRONOSTICOS DE LA NEFROPATIA IGA EN PACIENTES ANCIANOS
F. CARAVACA-FONTAN', A. SEVILLANO', M. PRAGA!
.o 'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO 12 DE OCTUBRE (MADRID)

El trabajo corresponde a un grupo de trabajo o un estudio multicéntrico:
En representacion del Grupo de Estudio de Enfermedades Glomerulares de la S.E.N. (GLOSEN)
Introduccion y objetivos:
Estudios recientes han mostrado una incidencia creciente de nefropatia IgA (NIgA) en pacientes
ancianos, con un curso clinico menos favorable que en edades mas tempranas.
Los objetivos de este estudio fueron describir las principales caracteristicas de NIgA en pacientes
ancianos, y analizar los principales determinantes.
Métodos: Estudio de observacién, retrospectivo y multicéntrico en 23 hospitales pertenecien-
tes al grupo GLOSEN. Se incluyeron todos los pacientes con edad mayor o igual a 65 afos
diagnosticados de NIgA mediante biopsia renal entre 1990-2015. Se excluyeron los pacientes
con enfermedad hepéatica concomitante o vasculitis IgA.
Se analizaron dos grupos: pacientes ancianos (edades entre 65-74 anos), y pacientes muy an-
cianos (edad mayor o igual 75 anos).
Se recogieron los principales datos demograficos, clinicos e histologicos de interés prondstico,
para analizar los determinantes de desarrollo de enfermedad renal cronica terminal (ERCT) me-
diante un andlisis de competencia de riesgo por muerte.
Resultados: Se incluyeron 153 pacientes (edad media 72+5 afos, 77% hombres): 102 (67 %)
ancianos y 51 (33%) muy ancianos. El tratamiento con anticoagulacion y el desarrollo de fra-
caso renal agudo inducido por hematuria fue mas frecuente en los pacientes muy ancianos,
mientras que las alteraciones urinarias asintomaticas fue la forma de presentacion mas comun
en los pacientes ancianos. No se observaron diferencias basales en las cifras de tensién arterial,
creatinina sérica o proteinuria entre los grupos. La proliferacion mesangial e hipercelularidad
endocapilar fueron significativamente mas frecuentes en los pacientes muy ancianos, mientras
que la fibrosis intersticial y atrofia tubular fue mas frecuente en los pacientes ancianos.
El 84% de los pacientes fueron tratados con bloqueantes del sistema renina-angiotensina y el
46% mediante tratamiento inmunosupresor. En una mediana de seguimiento de 24 meses,
44 pacientes (29%) alcanzaron ERCT. Mediante un andlisis de competencia de riesgo, los me-
jores determinantes de ERCT fueron: creatinina sérica al diagndstico (sub-hazard ratio [SHR]:
1,269; 1C95%: 1,09-1,47; p=0,001), remision de hematuria (SHR: 0,323; IC95%: 0,14-0,71;
p=0,005), y remisién de proteinuria (SHR: 0,192; 1C95%:0,06-0,58; p=0,004). Durante el se-
guimiento 34 pacientes (22%) fallecieron y mediante regresién de Cox, el mejor determinante
de muerte fue el indice de comorbilidad de Charlson (HR: 1,255; 1C95%:1,02—1,54; p=0,03).
Conclusiones: Una gran proporcién de pacientes con edad mayor a 65 anos diagnosticados
de NIgA presentan un prondstico desfavorable. Valores de creatinina sérica mas elevados, vy la
remision de hemato-proteinuria fueron los mejores determinantes de supervivencia. Sin embar-
go, se requieren més estudios para analizar las mejores estrategias terapéuticas en este grupo
de pacientes.
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GLOMERULOPATIA C3: DETERMINANTES PRONOSTICOS DE LA ENFERMEDAD

F. CARAVACA-FONTAN?, E. GOICOECHEA DE JORGE?, M. PRAGA'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO 2 DE OCTUBRE (MADRID),2DEPARTAMENTO DE MICRO-
BIOLOGIA (INMUNOLOGIA), FACULTAD DE MEDICINA. UNIVERSIDAD COMPLUTENSE (MADRID)

El trabajo corresponde a un grupo de trabajo o un estudio multicéntrico:

en representacion de GLOSEN

Introduccion: La glomerulopatia C3 (C3G) es una entidad clinico-patologica secundaria a una
desregulacion de la via alternativa del complemento. A pesar de los avances en el conocimiento
de la bases fisio-patogénicas de la enfermedad, son menos conocidos los determinantes pro-
nosticos de la enfermedad.

Objetivos: Analizar los principales factores asociados a progresion de la enfermedad y respues-
ta a tratamientos en una cohorte nacional multicéntrica.

Material y métodos: Estudio de observacion retrospectivo en 28 hospitales pertenecientes
al grupo GLOSEN. Se incluyeron todos los pacientes que cumplian criterios de C3G por inmu-
nofluorescencia de la biopsia renal. Se recogieron los principales datos clinicos, biogquimicos y
evolutivos de interés prondstico.

Resultados: Se incluyeron 104 pacientes: 90 glomerulonefritis C3 (GNC3) y 14 con enferme-
dad por depositos densos (EDD). El 17% se diagnosticaron en edad pediatrica, 49% entre los
18-50 afos y el 34% por encima de 50 afos. El 16% de los pacientes adultos padecia una
gammapatia monoclonal de significado incierto.

La forma de presentacion mas frecuente en pacientes pediatricos fue sindrome nefrotico, fren-
te a fracaso renal agudo vy alteraciones urinarias aisladas en pacientes adultos. El patron his-
tologico predominante fue de glomerulonefritis membranoproliferativa. El 49% presentaban
depésitos aislados de C3 en la biopsia frente a 51% con depésitos leves de inmunoglobulinas.
En una mediana de seguimiento de 48 meses [18-100], 45 pacientes (43%) alcanzaron re-
misién (completa o parcial). El tratamiento con esteroides y micofenolato se asocié con una
supervivencia renal significativamente superior respecto a otras pautas de inmunosupresion o
manejo conservador. Las principales caracteristicas de estos pacientes fueron una mejor funcién
renal al inicio de tratamiento y la ausencia de datos de cronicidad en biopsia renal.

Durante el seguimiento 45 pacientes (43%) desarrollaron enfermedad renal crénica avanza-
da y mediante regresion de Cox, los principales determinantes de este evento fueron: edad
(hazard ratio [HR]:1,026;1.C.95%:1,008-1,044;p=0,004), creatinina sérica al diagndstico
(HR:1,213;1.C.95%:1,115-1,318;p<0,0001), y grado de fibrosis intersticial y atrofia tubular
(HR:1,891;1.C.95%:1,384-2,582;p<0,0001). No se observaron diferencias entre GNC3 y EDD.

Veinticinco pacientes (24%) recibieron trasplante renal, 14 de los cuales (56%) presentaron
recurrencia sobre el injerto en una mediana de 12 meses [3-107].

Conclusiones: La C3G presenta un pronostico desfavorable en un elevado nimero de casos,
siendo el tratamiento con esteroides y micofenolato la pauta mas efectiva para alcanzar la re-
misién. La edad avanzada, creatinina sérica elevada y los datos de cronicidad de la biopsia renal
son los principales determinantes de supervivencia renal.
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1 2 5 RELACION ENTRE GLICOFORMES DE IGA Y EL DEPOSITO MESANGIAL DE C4D EN
NEFROPATIA IGA

M. MARTIN', E. ATEM', C. CARNICER?, M. MOLINA', C. MARTINEZ, L. COLAS?, A. GARCIA®, A. SE-

GARRA!
NEFROLOGIA. HOSPITAL ARNAU DE VILANOVA (LLEIDA), 2ANALISIS CLINICOS. HOSPITAL VAL D'HE-
BRON (BARCELONA),’LABORATORIO. INSTITUT DE RECERCA VALL D'HEBRON (BARCELONA), “RECERCA
NEUROCIENCIES. INSTITUT DE RECERCA BIOMEDICA (LLEIDA), SRECERCA RENAL. INSTITUT DE RECERCA
BIOMEDICA (LLEIDA)
Objetivo: Entre el 25 y el 30% de las biopsias de pacientes con nefropatia IgA muestran
depésitos mesangiales de C4d. La razén por la cual estos depésitos aparecen solo en ciertas
biopsias no esté clara. El objetivo de este estudio es analizar la asociacion entre los depositos
mesangiales de C4d y el patrén de glicosilacion de la IgAT.
Material y métodos: Se trata de un estudio transversal de 103 pacientes con nefropatia IgA
idiopatica diagnosticada mediante biopsia renal entre junio del 2008 y mayo del 2017. Se han
mesurado los niveles séricos de las diferentes glicoformas de la IgA1 mediante ELISA amb lecti-
nes especifiques para N-acetil-galactosamina, N-acetil-glucosamina y manosa. Se ha analizado
la relacién entre las diferentes glicoformas, los depdsitos mesangiales de C4d y el perfil clinico
de los pacientes
Resultados: La prevalencia de depdsitos de C4d fue de 35/68 (33,9%). Los pacientes con
depdsitos de C4d positivos respecto a los negativos presentaban una ratio proteinas/creati-
nina superior (media: 3,1 g/g [0,9-4,2] vs 1,8 g/g [1-2,2]; p=0.000), mas hematuria (223 cel/
ul [32- 278] vs 99 cel/ul [25-186], p=0,000 ), y niveles de IgA1 significativamente mas altos
con habilidad para unirse a Helix Aspersa (150,6+52 vs 96,2+64, p= 0,000), Triticum vulgaris
(83,1+ 31,3 vs 42,2 + 26,9, p= 0,000 ) i ConA (35,518 vs 16,7+9,4, p=0,000) pero niveles
similares de IgA1 total con déficit de galactosa (278+63 vs 264+43, p=0,15). Los niveles de las
tres glicoformas de IgA1 deficiente en galactosa mostraron una buena correlacion entre ellas,
con el porcentaje de glomérulos que muestran dep6sitos de C4d y proliferacion extracapilar y
con la presencia de sindrome nefritico. El analisis de las curvas ROC mostré que los niveles de
HAA- IgA1, TV- IgA1 y Con A- IgAT tienen la misma capacidad a la hora de discriminar entre
las biopsias C4d positivas y negativas (AUC: 0,81+0,04, 0,83+ 0,03 y 0,73 + 0,05, respectiva-
mente, p=0.000 en todos los casos)
Conclusiones: En la nefropatia IgA, los depdsitos mesangiales de C4d se asocian con niveles
altos circlantes de glicoformas de IgA1 con alto grado de de- galactosilacion y desialitzacion que
exponen O-residuos de N-acetilgalactosamina y N-residuos de N-acetilglucosmina y manosa. El
nivel de estas glicoformas de IgA son Utiles para identificar biopsias con dep6sitos mesangiales
de Cd4.
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1 2 6 NEFROPATIA IGA: DIFERENTES FORMAS DE PRESENTACION, DIFERENTES PRONOSTICOS

AM. SEVILLANO', E. GUTIERREZ', C. YUSTE', T. CAVERO', E. MERIDA', P. RODRIGUEZ-RAMOS', E.
MORALES', F. CARAVACA', JA. MORENO?, M. PRAGA?

'NEFROLOGIA. H.U. 12 DE OCTUBRE (MADRID/ESPANA),2LABORATORIO DE INVESTIGACION RE-
NAL, VACULAR Y DE DIABETES. IIS-FUNDACION JIMENEZ DIAZ (MADRID/ESPANA), NEFRLOGIA.
H.U. 12 DE OCTUBRE (MADRID/ESPANA)

Introduccién: La nefropatia IgA(NIgA) es un trastorno muy heterogéneo en su presentacion clinica. Clasica-
mente se ha considerado la aparicién de microhematuria y proteinuria su forma de presentacion tipica(PT),
denominandose presentaciones atipicas(PA) al fracaso renal agudo(FRA), el sindrome nefrético(SN) y la hi-
pertension arterial maligna(HTAM). En este trabajo describimos las caracteristicas clinicas y evolucion de los
pacientes con NIgA y PA en nuestro centro, comparandolos con aquellos con PT.

Material y métodos: Trabajo retrospectivo en el que se analizan las caracteristicas, tratamiento y evolucion
clinica de los pacientes con NIgA confirmada mediante biopsia renal en nuestro centro entre los afnos 1975
y 2015, atendiendo a su forma de presentacion clinica (PTvsPA).

Resultados: 137 pacientes con NIgA fueron revisados, de los que 45(32,8%) debutaron con PA. De estos, 38
enfermos se presentaron con FRA, 9 con oy s . T T T oo T
HTAM y 4 con SN. Como refleja la tabla 1,
en comparacion con los enfermos con PT
los pacientes con PA eran significativamen-
te mayores, estaban mas frecuentemente
anticoagulados, tenian peor funcion renal,
mayor cuantia de la hematuria, mayor
tension arterial sistolica al diagnostico,

. ; X Filtrado glomerular basal
mayor grado de fibrosis intersticial y reci- _ _  ymin/1.73m2) _ _
bieron més frecuentemente tratamiento . . Proteinuria Basal (
inmunosupresor. No hubo diferencias en la
proteinuria media durante el sequimiento,
pero la hematuria media fue significativa-
mente mayor en los pacientes con PA. Al
final del seguimiento (144+125 meses) los
pacientes con PA presentaron peor filtrado
glomerular estimado por MDRD vy la super-
vivencia renal estimada por la necesidad o
no de didlisis fue significativamente mayor
en los pacientes con PT (95% a los 3y 5 ties/c

Proteinuria media durante el | o o3 o0 " o do 20T o
_ _seguimiento (gr/dia)

Presentacion
ipica (N=92)

I 22,82+16,67

Anticoagllac
- _ N(%)

_ seguimiento 5/campo) .

anos versus 81% y 77% en los pacientes uimiento (gi/dia). _ _ . >81016-1.23) 0,60(0,33-1.21) = 050
con PA respectivamente, p<0.01). El nu- Didlisis cronica; N (%) Loones 14as) 019
mero de pacientes fallecidos a lo largo del

seguimiento fue mayor en el grupo con PA.
Conclusiones: Los pacientes con NIgA y
PA tienen una peor supervivencia renal y
una mayor mortalidad que aquellos en-
fermos con PT.
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1 27 RELACION ENTRE LOS TiTULOS DE ANTICUERPOS ANTI-PLA2R Y LA PROBABILI-
DAD DE REMISION ESPONTANEA EN LA NEFROPATIA MEMBRANOSA

E. JATEM ESCALANTE', ML. MARTIN CONDE', M. MOLINA GOMEZ', MP. MARCO MAYAYO', A.

SEGARRA MEDRANO'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI ARNAU DE VILANOVA (LLEIDA)
Objetivos: 1.- Analizar la probabilidad de remisién esponténea en funcion del titulo inicial de
anticuerpos anti/PLA2R. 2.- Analizar si la cinética del titulo de anticuerpos durante el periodo
de observacion, permite estimar mejor la probabilidad de remision en relacion a los valores
iniciales.
Enfermos y Método: 94 enfermos con nefropatia membranosa (NM) y titulos de anticuerpos
anti PLA2R > 20 U/mL en el momento del diagnéstico. Se siguié un control evolutivo minimo de
6 meses, antes de iniciar tratamiento inmunosupresor. Se obtuvieron prospectivamente mues-
tras de sangre en el momento del diagnéstico, a las 8, a las 12 y a las 24 semanas tras el mismo,
para la medicion del titulo de anti- PLA2R, y se analizé la capacidad predictiva de dichos titulos
sobre la probabilidad de remisién espontanea (RE).
Resultados: 28 de 94 pacientes (29,8%) entraron en remision inmunolégica sequida de remi-
sion clinica, la cual fue total en 5 pacientes (5,31%) y parcial en 23 (24,4%). El intervalo medio
entre el diagnostico y la remisién inmunolégica y clinica fue de 5,9 + 1,6 meses y de 6,5 + 2,3
meses, respectivamente. Los pacientes con RE presentaron menor proteinuria, menores titulos
de anti-PLA2R al momento del diagnéstico, y una disminucion significativa de los mismos a lo
largo del tiempo. La probabilidad de RE se asocio de forma lineal con rangos de valores, pero
no con un unico valor. El modelo logistico con mayor capacidad predictiva incluyo los titulos
basales y los cambios absolutos entre los valores basales y el segundo control.
Conclusiones: En enfermos con NM la probabilidad de RE puede ser estimada con adecua-
do poder predictivo a partir de los valores basales de anticuerpos anti-PLA2R, pero el mejor
modelo, se obtiene al considerar los valores basales y los cambios absolutos en las primeras
12 semanas.

RELACION ENTRE NIVELES DE SUPAR CIRCULANTES Y BIOMARCADORES DE DIS-

FUNCION ENDOTELIAL EN PACIENTES CON SINDROME NEFROTICO PRIMARIO

E. ATEM ESCALANTE', N. ROCA?, ML. MARTIN CONDE', M. MUNOZ*, M. MOLINA GOMEZ', MP.

MARCO MAYAYO', G. ARICETA?, A. SEGARRA MEDRANO'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI ARNAU DE VILANOVA (LLEIDA)2NEFROLOGIA PEDIATRICA.
HOSPITAL UNIVERSITARI DE VIC (VIC), *NEFROLOGIA PEDIATRICA. HOSPITAL UNIVERSITARI VALL D'HE-
BRON (BARCELONA), “NEFROLOGIA PEDIATRICA. HOSPITAL UNIVERSITARI VALL D'HEBRON (BARCELO-
NA)
Los niveles circulantes de suPAR estan elevados en algunos enfermos con sindrome nefrético
idiopatico, pero no son Utiles para diferenciar el tipo de patron anatomopatoldgico. Aunque en
el sindrome nefrotico idiopatico (SNI) la lesién se produce fundamentalmente en los podocitos,
es frecuente que coexista lesion endotelial. Dado que los niveles circulantes de suPAR se han
identificado como predictores de riesgo vascular, es posible que su incremento en el sindrome
nefrotico se relacione con la presencia de lesion endotelial.
Obijetivos: 1.- Analizar la asociacion entre los niveles de suPAR y los niveles de los marcadores
de lesion endotelial factor de Von Willebrand (vWF), E-Selectina, V-CAM y SCD-138, en pacien-
tes con SNI, y compararlos entre los diferentes patrones de lesién glomerular y con un grupo
de individuos sanos. 2.- Analizar las caracteristicas clinicas asociadas a la presencia de niveles
elevados de suPAR.
Enfermos y métodos: Se incluyen 106 pacientes con SNI causado por NCM, GFS y NM, diag-
nosticados por biopsia renal. Las muestras de suero fueron recogidas en el debut de la enfer-
medad, previo inicio de cualquier tratamiento. Mediante métodos de ELISA, se determinan los
niveles circulantes de suPAR, vWF, SCD138, VCAM y E-selectina, y se analiza la asociacién entre
entre dichas moléculas y el perfil clinico de los enfermos, asi como los predictores independien-
tes de los niveles de suPAR observados.
Resultados: Los enfermos con GFS presentaron niveles significativamente superiores de todas
las moléculas de disfuncion endotelial, en comparacion con los enfermos con NCM y NM. Los
niveles de suPAR se correlacionaron con la edad, el filtrado glomerular y los niveles de factor
de VWF, VCAM-1 y E-selectina. Los pacientes en el tercil superior de suPAR presentaron mayor
edad, peor funcion real y un mayor nivel de moléculas de dafo endotelial, pero no mostraron
diferencias significativas en la proteinuria y el nivel de albumina sérica. En el analisis multivaria-
do, el filtrado glomerular y los niveles circulantes de vWF y SCD 138 fueron predictores indepen-
dientes de los niveles circulantes de suPAR explicando el 42,8% de su variabilidad.
Conclusiones: En los enfermos con SNI, el aumento en el nivel de suPAR se relaciona con
la presencia de disfuncion endotelial. Dicha disfuncién, no se asocia a un determinado perfil
clinico de la enfermedad en el momento del diagnostico.
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PREVALENCIA DE ENFERMEDAD RENAL EN UNA POBLACION CON GAMMAPATIA
MONOCLONAL DE SIGNIFICADO INCIERTO (GMSI)

W. AGUILERA MORALES', F. ALONSO GARCIA!, M. ALMENARA TEJEDERAS', K. KLIMEK', I. DIAZ
DIEZ', R. DURO MILLANZ M. SALGUEIRA LAZO"

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA (SEVILLA/ES), 2HEMATOLOGIA. HOSPITAL
UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA (SEVILLA/ES)

Introduccion: La Gammapatia Monoclonal de Significado Incierto (GMSI) es una entidad clinica
que se engloba dentro de las discrasias de células plasmaticas y que requiere seguimiento he-
matoldgico por el riesgo de progresion a mieloma. En la actualidad se describen un alto nimero
de patologias asociadas a dafo renal en este grupo de pacientes, definiéndose el término de
Gammapatia Monoclonal de Significacion Renal (GMSR), cuya prevalencia es desconocida y que
tiene implicaciones importantes a nivel del tratamiento.

Material y métodos: Se recogieron los datos de 103 pacientes diagnosticados de GMSI y revi-
sados en consulta de hematologia, con el objetivo de describir la prevalencia de patologia renal
en este grupo de pacientes y sus caracteristicas en nuestra area de poblacion.

Resultados: La poblacién estudiada presenta una prevalencia de ERC de cualquier etiologia
del 30.1 % (31 pacientes de 103). Las etiologias de ERC son, por orden de prevalencia: 12
pacientes de etiologia no filiada (38.7 %), 11 de origen vascular (35.5 %), 4 glomerulopatias
(12.9 %), 3 NTIC (9.7 %) y 1 nefropatia diabética (3.2 %). Solo se ha realizado biopsia renal a
6 pacientes, de los cuales 2 han sido catalogados como GMSR con distinto patron histolégico
(1 GNMPy 1 NTIA).

El estadio mas prevalente es el G3a con un total de 15 pacientes (48,4 %), seguido de G3b
(32,3 %), G5D (9,7 %), G2 (6,5 %), G4 (3,1 %)y G1 (3,1 %).

En 5 de los pacientes con ERC (16 %) no consta en su historia clinica estudio de orina y solo 16
pacientes (51 %) presentan seguimiento por nefrologia.

Conclusiones: Nuestro estudio pone de manifiesto una prevalencia del 30.1 % de enfermedad
renal entre los pacientes diagnosticados de GMSI seguidos en una consulta de Hematologia,
sin embargo no est4 bien estudiada ni tratada. La deteccion precoz de la enfermedad renal,
realizando una busqueda activa mediante sedimento y orina de 24 horas, realizar biopsia renal
e instaurar tratamiento dirigido puede modificar la evolucion y el pronéstico de la enferme-
dad. Por ello, consideramos necesario la implicacion del nefrélogo en el seguimiento de estos
pacientes de forma conjunta mediante grupos de trabajo multidisciplinar con hematélogos y
anatomoatélogos.

13

BAJA INCIDENCIA DE TROMBOSPONDIN-7 COMO CAUSA DE GLOMERULONEFRI-
TIS MEMBRANOSA
J. VALLADARES', A. MARTINEZ RODRIGUEZ?, R. VALENCIA? L. VARGAS?, S. BARROSO', NR. ROBLES'
'NEFROLOGIA. HOSP INFANTA CRISTINA (BADAJOZ), 2INMUNOLOGIA. HOSP INFANTA CRISTINA
(BADAJOZ), 2INMUNOGIA. HOSP INFANTA CRISTINA (BADAJOZ)
Objetivos: La glomerulonefritis membranosa (GNM) es una causa frecuente de sindrome ne-
frético que se ha demostrado asociada a la existencia de anticuerpos anti-receptor de la fosfoli-
pasa A2 (PLA2R). Mas recientemente se ha descrito la asociacion con Ac anti- trombospondina
7A (THSD7A). Hemos valorado la prevalencia de Ac anti- THSD7A en un grupo de pacientes de
glomerulonefritis membranosa.
Disefno y metodos: Se ha evaluado la prevalencia de Ac anti-THSD7A y anti - PLA2R en un gru-
po de 67 personas estudiadas en nuestra consulta. De ellos, 25 presentaban GNM confirmada
por biopsia renal, 17 tenian otras causas de enfermedad renal y 25 eran controles sin patologia
renal. En todos los pacientes se realizé inmunofluorescencia indirecta con células transfectadas
con PLA2R (EUROIMMUN ®) e inmunofluorescencia indirecta con células transfectadas con
THSD7A (EUROIMMUN®). La validez de la prueba se contrasto con controles suministrados por
el laboratorio productor.
Resultados: De los pacientes que presentaban GNM menos de la mitad (n = 12) presentaban
Ac anti- PLA2R positivos. El resto de los pacientes con GNM, otras enfermedades renales y con-
troles sin enfermedad renal eran negativos para este tipo de Ac. En ninguno de los pacientes de
GNM -ni de los otros grupos- se demostro la presencia de Ac anti- THSD7A.
Conclusiones: En nuestra experiencia los Ac anti-PLA2R son identificables en aproximadamen-
te la mitad de los pacientes con GNM idiopética. No se encontraron casos asociados con la
presencia de Ac anti- THSD7A.
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GLOMERULONEFRITIS MEMBRANOSA (GNM), PRONOSTICO A LARGO PLAZO. EL
RESULTADO DEL TRATAMIENTO BASADO EN DATOS CLINICOS

C. MON', M. ORTIZ', D. NAVAZO?, J. URDANETA', M. GRATELLY', M. SANCHEZ', O. ORTEGA, JC
HERRERO', A. OLIET', Al. VIGIL'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL SEVERO OCHOA (MADRID)

Objetivos: Valoracion de datos pronésticos y efectividad de tratamiento en los pacientes sequi-
dos en nuestro centro con GNM.

Material y métodos: Revisamos de forma retrospectiva a los pacientes con GNM primaria,
recopilando datos clinicos analiticos, recidivas y ciclos de tratamiento. Los datos se analizaron-
con el paquete estadisticos SPSS, utilizando segun las variables la U de Man Whitney o el Chi
cuadrado.

Resultados: Se estudiaron un total de 29 pacientes diagnosticados de GNM por biopsia renal
(41% tipo 1, 34,5% tipo 2, 10,3% tipo 3y 13,8% tipo 4). 17 pacientes (58,6%) fueron varones
y 12 (41,4%) muijeres. Con una edad media de 47,3 +14 afios. El tiempo medio de seguimiento
fue de 108,7 meses (rango: 5,3 a 366 m).

21 pacientes (72,4%) se presentaron con sindrome nefrético completo (SN). La proteinuria
inicial fue de 7,434 (r: 1-15 gr), creatinina (cr) de 0,99 +0,37 (r: 0,49-1,89), albumina (alb)
2,7£0,6 (1 1,2-3,6) y colesterol 363107 (r: 232-363 mgr/dl). En 4 pacientes se asociaron
fendmenos trombéticos (14%).

26 pacientes (89,7%) remitieron, 18 de forma completa (RC) y 8 parcial (RP). 3 han acabado
en HD (10,3%), el tiempo medio entre el diagnostico y el inicio de hemodiélisis fue de 41,3 m.
Un paciente fue éxitus.

Se trataron 18 pacientes (6-12 m sin lograr RC) un 62,1% y 9 (52%) de ellos presentaron recidi-
vas (r: 1-4). 13 pacientes recibieron esteroides + alquilantes: 8 ciclofosfamida (dosis acumulada
13,6 £ 5,7 gr) y 5 clorambucil, el resto recibié: rituximab, anti-calcineurinicos y/o esteroides.
Una paciente que no se tratd recidivo y volvio a presentar RC sin tratamiento.

Como complicaciones del tratamiento: 2 pacientes presentaron infecciones; 1 aplastamiento
vertebral; 1 toxicidad hematoldgica y en la evolucion, uno presenté una neoplasia.

Los pacientes con proteinuria (p:0,001) y creatinina (p:0,02) mas elevada que se presentaron
con sindrome nefrético (p:0,02) fueron los que recibieron tratamiento.

Cuando estudiamos a los pacientes con RC frente a los que no remitieron o presentaron RP,
los pacientes con RC presentaban alb méas elevada (p:0,01), proteinuria mas baja (p:0,59) y cr
mas baja (p:0,02).

Conclusiones: Los pacientes con mayor proteinuria, albumina méas baja y mayor grado de
insuficiencia renal fueron los que llegaron a didlisis y no consiguieron una remision completa.
La indicacion y el ajuste de tratamiento basandose en pardmetros clinicos y analiticos mostré un
excelente prondstico a largo plazo (solo un 10,3% llegaron a hemodiélisis) con escaso numero
de efectos adversos en relacién a tratamiento.

La anticuerpos anti PLA2, pueden ser un buen complemento para ajustar ain mas el tratamien-
to en la GNM, sin olvidar los parémetros clasicos de mal prondstico en la GNM.
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PAPEL DE LA BIOPSIA RENAL ANTE LA SOSPECHA DE LA GAMMAPATIA MONO-
CLONAL DE SIGNIFICADO RENAL

CJ. GUZMAN RUBIANO', JC. MARTINEZ OCANA', FJ. ANDREU?, J. ALMIRALL DALY'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI PARC TAULI (SABADELL (BARCELONA), ESPANA),2PATO-
LOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI PARC TAULI (SABADELL (BARCELONA), ESPANA)

Introduccion: La gammapatia monoclonal de significado renal (GMSR) es un subgrupo de
gammapatias monoclonales de baja malignidad (no tributarias de tratamiento desde el punto
de vista hematoldgico) que presentan lesion renal relacionada directamente con el componente
monoclonal, que podrian beneficiarse de tratamiento.

Objetivo: Describir la frecuencia de GMSR y sus caracteristicas clinicas e histoldgicas entre los
pacientes sometidos a biopsia renal en nuestro centro.

Pacientes y métodos: Se revisaron las 281 biopsias renales realizadas en nuestro centro entre
01/2009-12/2017. 12/281 pacientes (edad: 67+/-13 anos, mujeres 7:5 hombres) presentaban
banda monoclonal en sangre u orina (4,1%).

Resultados: 9/12 pacientes tenian HTA, 4/12 tenian DM, 12/12 pacientes presentaban protei-
nuria (media: 3,2 g/24h), 3/12 presentaban sindrome nefrético, 4/12 tenian hematuria, 10/12
insuficiencia renal (filtrado glomerular medio: 45 ml/min/1,73m2); componente monoclonal
medio en sangre: 9,2 g/L, componente monoclonal en orina 6/12 pacientes. 3/12 pacientes
tenian mieloma multiple y 9/12 sospecha de GMSR. De los 9 pacientes con sospecha de GMSR
6 presentaban nefropatias no asociadas a la gammapatia monoclonal (3 nefroangioesclerosis,
1 nefritis lupica, 1 nefropatia tubulointersticial, 1 sindrome nefrético con rifdn opticamente
normal) y 3 fueron compatibles con GMSR: 1 glomerulonefritis con depésitos monoclonales
de IgM (realiz6 tratamiento con corticoides y rituximab negativizando la proteinuria y estabi-
lizdndose funcion renal), 1 glomerulonefritis meembranoproliferativa crioglobulémica (realizo
tratamiento con corticoides y rituximab con posterior negativizacion de la proteinuria de 4 g/L
y normalizacion de la funcion renal), 1 amiloidosis AL (éxitus tras 2 meses de quimioterapia).
Conclusiones: Aunque la mayoria de los pacientes con gammapatias monoclonales que se
someten a biopsia renal en nuestro centro presentan nefropatias no relacionadas con el com-
ponente monoclonal, la BR estaria indicada ante la sospecha de GMSR ya que el tratamiento
precoz podria minimizar el dano renal crénico.
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GLOBULINEMIA
MC. CHEDIAK TERAN', N. RODRIGUEZ MENDIOLA', M. DIAZ DOMINGUEZ', M. DELGADO YAGUE',
G. RUIZ ROSO', E. CHACON WAINWRIGHT', M. ALVAREZ NADAL', S. ORTEGO PEREZ', M. FERNAN-
DEZ LUCAS', V.. LOPES MARTIN'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO RAMON Y CAJAL (MADRID/ESPANA)
Introduccién: La crioglobulinemia es una entidad infrecuente pero potencialmente mortal, que
no esta bien caracterizada.
Objetivo: Describir el espectro clinico de los pacientes con «nefropatia crioglobulinémica».
Materiales y Métodos: Estudio retrospectivo de todos los pacientes con crioglobulinemia con
afectacion renal diagnosticados entre 1982 a 03-2018. En los casos sin confirmacion histolégi-
ca, se considero el diagndstico con creatinina > 1,5 mg/dl asociada a proteinuria y/o hematuria,
crioglobulinas positivas y clinica compatible en ausencia de otras patologias. Se recogieron
variables clinicas, terapéuticas y evolutivas de los pacientes.
Resultados: Se identificaron 33 pacientes con «nefropatia crioglobulinémica». La edad media
al diagnostico fue de fue 58 afos (DE + 18,5) y 66,7% fueron hombres.
La crioglobulinemia fue mixta en 54,5%, tipo | en 9,6% y no especificada en 36,3 %. Las etio-
logias fueron: VHC en 72,7%, neoplasias hematoldgicas, enfermedades autoinmunes u otras
infecciones (cada una en un 6,1%). Solo en un 9,1% fue idiopatica.
Las manifestaciones extrarrenales mas frecuentes incluyeron: afectacion hepatica (93,9%), cu-
tanea (66,6%), artralgias (33,3%) y neuropatia periférica (24,2%). Fueron raras la hemoptisis,
la vasculitis del SNC y los fenémenos de hiperviscosidad. El 78,5% presentd anemia y un 88,9%
hipocomplementemia. La forma de presentacion renal se caracterizé por: hematuria en 96,8%,
proteinuria en 93,5% (en la mayotia en rango subnefrético) y fracaso renal agudo o deterioro
rapidamente progresivo de la funcion renal en 41,9%. La presentacion clinica y renal fue similar
entre el grupo de crioglobulinemia asociada a VHC respecto a otras causas salvo por mayor
afectacion hepética y cutanea en el primer grupo (p=0,021y p =0,04 respectivamente).
En 11 pacientes se realizd biopsia renal, de los cuales 7 presentaron una glomerulonefritis
membranoproliferativa; el resto de patrones histologicos fueron: glomerulonefritis mesangial
proliferativa, glomerulonefritis focal y segmentaria o no concluyente. En la inmunofluorescencia
se encontraron depdsitos predominantemente de IgG, IgMy C3. El 36,4% de pacientes recibid
algun tratamiento especifico para la crioglobulinemia, incluyendo corticoides solos o asociados
a ciclofosfamida, rituximab o micofenotato y se realizé plasmaféresis en 1 paciente. El 51,5%
requirieron terapia sustitutiva renal (TSR) en algiin momento, de estos 30,3% permanecieron en
TSR de manera cronica. En un 46,1% de los pacientes tratados hubo mejoria a nivel renal. Las
recidivas fueron infrecuentes (12,1%) y 3 pacientes fallecieron al debut.
Conclusiones: La afectacion renal por crioglobulinemia distinta a la secundaria al VHC es ex-
tremadamente rara en nuestro medio y esta pobremente definida. Continta prevaleciendo la
glomerulonefritis membranoproliferativa por inmunocomplejos, si bien se pueden encontrar
otros patrones histolégicos mas atipicos.
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NEFROPATIA IGA (NIGA) Y CIRROSIS ALCOHOLICA: UNA ASOCIACION DELETEREA

R.. COITINO, E.. GUTIERREZ', S.. GARCIA', F.. GARCIA', A.. SEVILLANO', E.. MORALES', E.. HERNAN-

DEZ', C.. MOLIZ', B.. REDONDO', M.. PRAGA'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL 12 DE OCTUBRE (MADRID/ESPANA)
Introduccion: Las alteraciones en la IgA de los paciente cirréticos de origen alcohdlico, asf
como el desarrollo de nefropatia IgA (NIgA), fueron descritas hace varias décadas. Sin embargo,
existe escasa informacién acerca de las caracteristicas clinicas, respuesta terapedtica y prondsti-
co de esta complicacion del paciente cirrético.
Obijetivo: Analizar las caracteristicas clinicas, histologicas, prondsticas y evolutivas de un grupo
de pacientes con NIgA y cirrosis hepatica.
Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes diagnosticados histo-
l6gicamente de NIgA en el contexto de cirrosis hepatica de predominio endlico en nuestro
hospital.
Resultados: 25 pacientes con una edad media de 58.6+12 (47-70) anos.22(88%) fueron varo-
nes y la etiologia de la cirrosis fue alcohdlica en 20(80% ) pacientes, 3 pacientes por VHC y en
2 pacientes ambas causas con control histolégico hepético en 11(44%) pacientes.La severidad
de la cirrosis se clasifico de acuerdo a la Clasificacion de Child-Pugh presentando 15(60%)
pacientes un grado B-C. La alteracion de la coagulacion fue un hallazgo constante con un INR
de 1.6+0.6.En la histologia renal destaco que sélo el 18.2% tenian lesiones de M1,E1 o S1
mientras que en el 77.3% habia lesiones de T1y en el 18.2% de T2 con proliferacion extracapi-
lar (C1-C2) en el 20%.En 17(68%) pacientes se apreciaron lesiones de NTA severa por cilindros
hematicos.En el 20% de las biopsias se apreciaron depdsitos de C3 por inmunofluorescencia.
La principal forma de presentacion clinica fue el fracaso renal agudo (FRA) asociado a un brote
de hematuria macroscopica (BHM) que acontecio en el 84% de los enfermos. La evolucion renal
hacia la insuficiencia renal cronica terminal (ERCT) acontecio en el 84% de los enfermos tras un
tiempo medio de seguimiento de 11 meses. El 76% de los pacientes recibieron tratamiento con
esteroides y/o inmunosupresores sin que modificaran la evolucion renal.La mortalidad global
al final del seguimiento fue del 36% siendo el desarrollo de ERCT el tnico factor causal con
significacion estadistica.La forma de presentacion clinica y el grado de Child-Pugh no fueron
factores de riesgo para el desarrollo de ERCT y/o mortalidad.
Conclusiones: Los pacientes con NIgA asociada a cirrosis alcohdlica tienen un pronostico renal
ominoso con una elevada mortalidad.La forma més frecuente de presentacion clinica'y con peor
pronostico fue el FRA asociado a BHM sin que el tratamiento inmunosupresor modificara su cur-
so natural.El escaso indice proliferativo histologico con predominio del dafio tubulo-intersticial
robustecen la teoria sobre un mecanismo fisiopatogénico diferente en este grupo de enfermos.

SINGLE CENTRE COHORT OF PATIENTS WITH LUPUS NEPHRITIS

1. DASILVA', H. WILSON', T. TURNER-STOKES', T. CAIRNS", L. LIGHTSTONE'

'NEPHROLOGY. IMPERIAL COLLEGE LUPUS CENTRE, HAMMERSMITH HOSPITAL (LONDON/UK)
Backgroud: Lupus nephritis (LN) remains a major cause of morbidity in systemic lupus erythe-
matosus. Worldwide, at 5 years about 19%(class IV) & 4%(class V) of patients with LN develop
end-stage renal disease (ESRD), depending upon the disease severity, ancestral & socio- econo-
mic factors as well as response to initial treatment. ESRD is an unusual direct cause of death in
this disease but is associated with premature mortality.

Obijectives: The aim of this study was to retrospectively review our large cohort of LN patients,
predominantly treated with MMF and rituximab based steroid-sparing regimens, to analyze the
factors associated with the development of ESRD.

Methods: We identified 176 patients with LN from a renal biopsy database, at our University
Lupus Centre presenting between 01/2010 & 09/2017. Twenty-one patients(11%) who pro-
gressed to ESRD were included, and using propensity score matching, were matched for age,
gender & ethnicity with 63 patients who did not develop ESRD. Patients who required dialysis
at presentation were excluded.

Results: Baseline characteristics were similar with regard to gender, age & ethnicity between
both groups. There was no significant difference in outcome between groups regarding the
type of induction treatment. Mean follow-up was 4+17 years overall (2.1+1.4 in the ESRD
group and 3.8+1.5 years in the non-ESRD group, p=0.0002). The ESRD group had significantly
higher serum creatinine at baseline (184.2+143.6 vs 89.0+48.0, p=0.031) and significantly
lower baseline eGFR (44.6vs 68.1, p=0.003). The absence of remission at 1 year was also as-
sociated with a higher risk of ESRD (71.7% vs 9.5%, p=0.001), as well as the presence of po-
sitive MPO-ANCA (p=0.040), the ANCA titre (p=0.031) & persistent low levels of complement
(50%vs 21.5%, p=0.035). There is a significantly higher proportion of remission at 6months
in the non- ESRD group (82.6%vs 26.1%, p=0.0001). Using multivariable regression analysis,
independent factors predictive of ESRD were baseline serum creatinine & no response to treat-
ment at 12m.

Conclusions: The rates of ESRD in our LN-cohort are comparable with the published literature
despite. In our patient population with high use of rituximab and low steroids, the features that
predict poor long-term outcome are baseline serum creatinine and the failure to attain a remis-
sion at 1 year. These data highlight the importance of a)early diagnosis of LN and b)defining the
features which determine non- response at 1year and being able to identify earlier what would
be the right treatment regimen for each individual patient.
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NOSTICO DE GLOMERULONEFRITIS MEMBRANOSAS PRIMARIAS

LF. MORAN FERNANDEZ', M. GAGO FRAILE', MP. GONZALEZ GUTIERREZ?, J. BANDE FERNANDEZ',

ML. SUAREZ FERNANDEZ', B. VIVANCO ALLENDE?, MC. DIAZ CORTE'
"NEFROLOGIA. HUCA (OVIEDO/ ESPANA), 2ANATOMIA PATOLOGICA. HUCA (OVIEDO/ ESPANA), >ANATO-
MIA PATOLOGICA. HUCA (OVIEDO/ ESPANA)
Introduccion: La glomerulonefritis membranosa (GNM) es la principal causa de sindrome ne-
frético en adultos En torno al 75% de las GNM primarias presentan anticuerpos circulantes
contra el receptor de la antifosfolipasa A2 (PLA2R), mas frecuente de tipo IgG4. Dado que
histolégicamente las GNM primarias y secundarias son indistinguibles, se plantea la posibilidad
de utilizar este marcador inmunohistoquimico (IHQ) para orientar hacia el origen primario.
Material y métodos: Se analizan 51 casos de GNM diagnosticadas en nuestro centro entre
2002-2016. Se revisan datos clinicos, caracteristicas histoldgicas y realizamos estudio IHQ de
IgG4 y PLAZR. Las dos tinciones IHQ se estratifican en tres grupos: negativas, positividad dé-
bil-moderada y positividad intensa. Resultados: (Ver tabla 1) En 9 casos no fue posible determi-
nar su naturaleza primaria o secundaria por ello se consideraron indeterminadas.
Conclusiones: Nuestra serie se compone de 27 hombres y 24 mujeres con una media de edad
de 49 anos. Las GNM primarias suponen el 61%, discretamente inferior a lo descrito en la litera-
tura (70%). EI PLA2R es positivo en el 91% de nuestras GNM primarias. Los casos negativos po-
drian estar en relacién con otros anticuerpos implicados en la GNM primarias méas infrecuentes
como la trombospondina. La IgG4 ES solo positiva en el 77% de los casos primarios. A pesar de
que es una serie limitada, hemos visto que la tincion intensa de PLA2R presenta una Sensibilidad
(S) del 29% y Especificidad (E) del 100%, por lo que deducimos que si la marcacion es intensa
puede afirmarse que se trata de GNM primaria. En el caso de la IgG4 (S-16%, E-88%) los datos
no son concluyentes para poder utilizarlo como prueba diagnéstica exclusiva.
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VALOR PRONOSTICO DE LOS DEPOSITOS MESANGIALES DE IGM EN LA NEFRO-
PATIA IGA

M. MIRANDA', A. SHABAKA!, FL. PROCACCINI', 5. GATIUS', J. VIAN', M. VELO PLAZA!
'NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINICO SAN CARLOS (MADRID)

Introduccion: La activacion del complemento en la nefropatia IgA confiere una peor supervi-
vencia renal. Asi se ha demostrado que los depésitos mesangiales de C4d en la nefropatia IgA
se asocian a una peor evolucion de la enfermedad. Hay estudios que encuentran una asociacion
entre la presencia de depositos mesangiales de IgM y C4d en la nefropatia IgA. El objetivo de
este estudio fue investigar la importancia de los depositos mesangiales IgM en el prondstico
de la nefropatia IgA.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de cohortes que se incluye a todos los pacientes
con nefropatia IgA con biopsia renal en nuestro centro entre enero 1998-diciembre 2016.
Registramos datos demograficos, hipertension arterial (HTA), presencia de hematuria macros-
copica, filtrado glomerular, proteinuria e intensidad de microhematuria en el momento de la
biopsia, asi como datos morfolégicos de la biopsia: hipercelularidad mesangial, proliferacion
endocapilar, esclerosis glomerular, fibrosis intersticial/atrofia tubular, proliferacion extracapilar,
depdsitos vasculares, presencia de dep6sitos mesangiales de IgM en mesangio y su intensidad.
El anélisis de supervivencia se realizé tomando como objetivo primario la entrada en diélisis o la
duplicacion de la creatinina sérica.

Resultados: 71 pacientes con nefropatia IgA con edad media al diagnéstico de 47,1£18,8
anos, 64,8% varones. Creatinina de 1,55 mg/di(1,00-2,32) y proteinuria 1,47 9/24h(0,81-3,27)
en el momento de la biopsia. 27 pacientes(38%) presentaban depdsitos mesangiales de IgM,
14 de ellos(19,7%) de forma moderada-intensa codominante con IgA.

Los pacientes IgM-positivo en la biopsia presentaron mas frecuentemente HTA
(70,4%Vs38,6%,p=0,009) y un patrén histologico de glomerulosclerosis focal y segmentaria
(81,5%vs 47,7%,p=0,005) comparado con los pacientes IgM-negativo. No hubo diferencias
entre ambos grupos en la forma de presentacion, en los valores de creatinina o proteinuria, la
intensidad de la hematuria microscépica o la presencia de brotes de hematuria macroscopica.
Tampoco recogimos diferencias en el tratamiento recibido con esteroides o inmunosupresion
ni en la frecuencia de hipercelularidad mesangial, proliferacién endocapilar, fibrosis intersticial,
semilunas, o presencia de depositos vasculares en la biopsia.

Tras una mediana de seguimiento de 50,3 meses(21,1-97,2 meses), 11 pacientes(15,5%)
progresaron a enfermedad renal cronica terminal. No hubo diferencias entre los pacien-
tes IgM-positivo e IgM-negativo en entrada en diélisis o duplicacion de la creatinina sérica
(18,5%vs18,6%,p=0,993). En el andlisis de supervivencia mediante test de log Rank no se
encontraron diferencias en la supervivencia renal entre ambos grupos.

Conclusiones: No encontramos relacion entre los depositos mesangiales de IgM en la nefro-
patia IgA 'y su prondstico.
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EXPERIENCIA CON 22 ADULTOS AFECTOS POR GLOMERULONEFRITIS POST-INFEC-
CIOSA: UNA ENTIDAD NO TAN BENIGNA
A. FAVA!, A. TANGO?, J. BORDIGNON', I. GIMENEZ?, A. ROVIRA', R. ALVAREZ', M. GOMA?, JM.
CRUZADO', J. TORRAS, X. FULLADOSA®
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE BELLVITGE (BARCELONA),2NEFROLOGIA. HOSPITAL UN-
VERSITARIO DE BELLVITGE (BARCELONA), *NEFROLOGIA. HOSPITAL MOISES BROGGI (BARCELONA),
“A. PATOLOGICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE BELLVITGE (BARCELONA)°NEFROLOGIA. HOSPITAL
UNIVERSITARIO DE BELLVITGE (BARCELONA), “NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DEBELLVITGE
(BARCELONA)
Introduccion: La glomerulonefritis post-infecciosa (GNPI) es una entidad vinculada tradicional-
mente a la infancia y a infecciones faringoamigdalares, presenta una clinica e histologia bien
definida y un prondstico favorable en dicha poblacion.
Sin embargo, en las Ultimas décadas, la mejoria en las terapias antimicrobianas, junto al enveje-
cimiento y el aumento de comorbilidad de la poblacién ha supuesto un cambio radical en esta
entidad, tanto en su epidemiologia como en la evolucion clinica de la misma.
Materiales y Métodos: Se han recogido las GNPI diagnosticadas entre 2012 — 2017 a partir
de la revision del archivo anatomopatoldgico, analizando los pardmetros clinicos y epidemio-
l6gicos.
Resultados: Nuestra poblacion a estudio consta de 22 casos, 4 mujeres y 18 hombres, con una
edad media de 67,8 afos. La mediana de seguimiento fue de 236 dias (media 421). Seis pacien-
tes (27 %) presentaban insuficiencia renal crénica previa. Otras comorbilidades: diabetes (36%),
hipertension arterial (59%), cancer (23%), enolismo (32%), cirrosis (9%) y tabaquismo (50%).
La creatinina media al debut fue de 470 mcmol/L, requiriendo hemodialisis (HD) 8/22 casos. 12
casos presentaron macrohematuria. 4 casos sindrome nefrotico. 12 casos presentaron descenso
en C3, 1 en C4. 3 casos presentaron positividad para anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo
(ANCA) : 1 PR3, 2 MPO. 8 casos no presentaron clinica infecciosa previa. El resto presentaron los
siguientes origenes: piel (6), respiratorio (4), ORL (2), endocarditis (1), via biliar (1), precediendo,
de media, en 13 dias el episodio infeccioso a la nefritis.
En 13 casos no se identificd germen. En 5 casos se obtuvo el aislamiento microbiolégico durante
o después del diagndstico nefrolégico. Se identificaron 3 cuadros nefriticos relacionados con
enterobacterias.
La histologia mostro 20 casos con proliferacion endocapilar, 6 mesangial, 2 reaccion extracapi-
lar. La media en la immunofluorescencia, sobre una escala de 3 fue la siguiente: 2,27 C3; 0,86
IgA; 0,63 IgM; 0,5 IgG. 13 pacientes recibieron antibioterapia, mientras que 17 corticoterapia
(11 ambas). 4 presentaron respuesta completa, 13 respuesta parcial (FG < 60ml/min), 5 perma-
necieron en HD. EI complemento se recuperd en todos los casos, aunque el 50% lo hizo mas
alla de los 3 meses del cuadro.
Conclusion: En nuestra serie, solo el 18% de los casos mostraron una recuperacion completa
del cuadro renal, con 5 pacientes actualmente en HD. Concluimos que el cuadro clésico de las
GNPI ha experimentado un cambio notable tanto en su forma de presentacién, microbiologia y
prondstico, mostrando un caracter menos benigno actualmente.
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1 39 IMPACTO DE LA NECESIDAD DE DIALISIS URGENTE EN EL PRONOSTICO DEL SiN-
DROME HEMOLITICO UREMICO. INFLUENCIA DEL ECULIZUMAB
e M. URIOL RIVERA', S. CABELLO PELEGRIN', B. LOPEZ ANDRADE?, A. PEREZ MONTANA?, A. MAS
BONET?, C. BALLESTER RUIZ?, O. DELGADO SANCHEZ*

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO SON ESPASES (PALMA DE MALLORCA/ESPANA),2HEMATOLO-
GIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO SON ESPASES (PALMA DE MALLORCA/ESPANA), RADIOLOGIA. HOSPITAL
UNIVERSITARIO SON ESPASES (PALMA DE MALLORCA/ESPANA), “FARMACIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO
SON ESPASES (PALMA DE MALLORCA/ESPANA)
Introduccién: El sindrome hemolitico urémico (SHU) es una enfermedad grave que aumenta el
riesgo de muerte o de precisar terapia renal sustitutiva cronica (TRSC). El Eculizumab es un farmaco
eficaz en el control del SHU atipico, situacion que esta permitiendo un cambio en el pronéstico de
esta enfermedad. La necesidad de dilisis en el debut del SHU es una de las complicaciones del SHU
y ademas puede ensombrecer el prondstico vital y renal de esta enfermedad. Evaluamos el impacto
del uso del Eculizumab y la influencia de la necesidad de terapia renal sustitutiva urgente (TRSu) en
el debut del SHU sobre el pronéstico vital y renal de los pacientes con SHU.
Material y Métodos: Se trata de un estudio observacional y retrospectivo. Se incluyeron todos
los pacientes diagnosticados de SHU desde Enero de 2008 a Febrero de 2018. Se definio como
objetivo pronostico el riesgo de éxitus o necesidad de TRSC. La TRSC se definié como la necesidad
de terapia renal sustitutiva tras un ano del debut del SHU.
Resultados: Se incluyeron 40 pacientes. Edad media 40 afos. Sexo: Mujer 24(60%). 14 (35%)
de los pacientes desarrollaron el objetivo prondstico. 23 (56%) de los pacientes precisaron TRSu.
20 (50%) de los pacientes recibieron Eculizumab. De los pacientes que precisaron TRSu, 10 (44%)
alcanzaron el objetivo prondstico, mientras que de aquellos que no precisaron TSRu, 4(24%) falle-
cieron sin realizacion de TRSa por tratarse de pacientes oncologicos en tratamiento conservador.
El no uso de Eculizumab se asoci6 a la desarrollo del objetivo primario (X2: 7.03, P = 0.008). El
analisis de regresion fue significativo para la inclusion de ambas variables [X2(2): 12,84; P = 0.001,
R2 de Nagelkerke: 0,37]. La no utilizacion de Eculizumab y la necesidad de TRSu fueron factores
predictores asociados independientes del desarrollo del objetivo pronéstico, elevando el riesgo de
desarrollo del objetivo prondstico 16 y 8 veces respectivamente.
Conclusiones: La necesidad de didlisis en el momento del debut del SHU, se asoci6 de forma
independiente a un riesgo elevado muerte o de precisar TRSC.El uso de Eculizumab se asocia con
un cambio importante en el pronostico de esta enfermedad y nuestros resultados justifican su utili-
zacion especialmente en aquellos pacientes con necesidad de dialisis en el debut de la enfermedad.
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CAMBIO EN LA INCIDENCIA DE LA MICROANGIOPATIA TROMBOTICA TRAS LA

CREACION DE UN EQUIPO MULTIDISCIPLINAR PARA EL MANEJO DE LA MICROAN-

GIOPATIA TROMBOTICA

M. URIOL RIVERA', A. OBRADOR MULET', N. ALLENDE BURGOS', C. BALLESTER RUIZ', M. PICADO

VALLES', Y. SATO', C. EGEA SANCHO!, S. CABELLO PELEGRIN'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO SON ESPASES (PALMA DE MALLORCA/ESPANA)
Introduccion: La microangiopatia tromboética (MAT) es una grave y potencialmente mortal. El
sindrome hemolitico urémico (SHU) y la purpura trombopenica tromboética (PTT) son las formas
mas importantes de MAT. El diagnostico precoz y el inicio de tratamiento podrian mejorar el
pronostico de esta enfermedad. Evaluamos el impacto de la creacion de un equipo multidisci-
plinar para el diagnéstico y tratamiento de la MAT (EM-MAT) sobre la capacidad diagnostica
de los pacientes con MAT.
Material y métodos: Se trata de un estudio retrospectivo que evalua la incidencia de la MAT
tras la creacion del equipo multidisciplinar en el Hospital Universitario Son Espases. Se disefid
un sistema basado en tres fases: screening, sospecha y confirmacion de MAT. La fase screening
es realizada por parte del laboratorio de hematologia, mediante la deteccién de los pacientes
con anemia y plaguetopenia.
Posteriormente, se realiza la valoracién de forma conjunta hematologia-nefrologia para en caso
de considerarse sospechoso ponerlo en conocimiento del equipo multidisciplinar. Periodo de
inclusion: Enero de 2008 a abril de 2018. EI EM-MAT se implement6 en mayo de 2016. La dife-
renciacion entre SHU y PTT se realizé mediante la determinacién de la actividad del ADAMTS-13
y en los casos histéricos mediante la confirmacion histologica.
Resultados: Se incluyeron 45 pacientes. Edad media 41 anos. Sexo: Mujer 29 (64%). Durante
el periodo de inclusién, 39(87%) pacientes fueron diagnosticados de SHU y 6(13%) de PTT. El
numero de pacientes ano se incrementé desde el periodo preEM-MDT de 2,7 pacientes/ano,
mientras que en el periodo postEM-MTD se apreci6 una media de 11,5 pacientes/aio, corres-
pondientes a 11y 12 pacientes en los afios 2016 y 2017. Dentro del SHU, las etiologias mas
frecuentes fueron: SHUatipico: 11(24%), asociado a infecciones: 8(18%), asociado a farmacos:
5(11%) y asociado a cancer: 5(11%).
Conclusiones: La implementacién del sistema de screening del EM-MAT, se ha asociado a un
incremento sustancial del nimero de pacientes diagnosticados de MAT.El SHU es el cuadro
responsable de casi el 90% de los casos de MAT.La similitud en el nimero de pacientes/afo
diagnosticados en los dos afos consecutivos tras la implementacién del EM-MAT, implica la po-
sibilidad de haberse infradiagnosticado previamente el nimero de pacientes afectos con MAT.
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EXPERIENCIA EN EL USO DE OFATUMUMAB EN SINDROME NEFROTICO REFRAC-
TARIO AL TRATAMIENTO FARMACOLOGICO CONVENCIONAL: A PROPOSITO DE

EXPRESION DE SIX-2 GLOMERULAR PARA LA PREDICCION DE SUPERVIVENCIA RE-
NAL EN AMILOIDOSIS SISTEMICA

141 142

DOS CASOS

D. OLEAS VEGA', C. ALONSO MARTINEZZ N. RAMOS TERRADA', J. JARAMILLO VASQUEZ', C. VA-

DELL VALDIVIA? S. GARCIA GARCIA?, JB. MONTORO RONSANO?
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VALL D'HEBRON (BARCELONA/ESPANA)2FARMACIA. HOSPI-
TAL UNIVERSITARIO VALL D’HEBRON (BARCELONA/ESPANA)
Objetivo: El sindrome nefrético (SN) es un trastorno de la funcion renal (FR) caracterizado
por lesion del glomérulo que se traduce en aparicion de proteinuria, hipoproteinemia, hipoal-
buminemiae hiperlipidemia. El tratamiento farmacolégico consiste en diferentes esquemas de
inmunosupresion en funcién de la patologia histologica subyacente.
El objetivo del estudio es evaluar la eficacia y seguridad de ofatumumab con indicacion no
autorizada (INA) en el tratamiento del SN resistente a rituximab y tratamiento convencional.
Material y métodos: Estudio observacional ambispectivo. Tras la revisién bibliografica se ela-
boroé un protocolo para la administracion semanal de ofatumumab a dosis de 300 mg (1°sema-
na), 700 mg (2%emana) y 1000 mg (4 Ultimas semanas). Se registraron variables biodemografi-
cas, clinicas y analiticas extraidas de la historia clinica.
Resultados: Caso 1. Mujer de 47 anos con SN por glomerulonefritis de cambios minimos
diagnosticada Tratamiento inicial con ciclofosfamida, ciclosporina, micofenolato de mofetilo
y corticoides, sin remision. Posteriormente dos dosis de rituximab para brote nefrético sin res-
puesta. Luego experimenté recaida con proteinuria estimada de 9.7 g/dia, ligera hipoalbumi-
nemia y deterioro de la FR con creatinina (Cr) de 1.68 mg/dl. Se inici6 ofatumumab con regular
tolerancia en la primera dosis (disnea y prurito) y sin problemas en dosis sucesivas. A la semana
de la primera infusion la proteinuria fue de 1.2 g/dia y tras 3 meses de finalizar el tratamiento
de 1.5 g/dia con Cr de 1.50 mg/dl.
Caso 2. Mujer de 31 anos afecta de SN resistente secundario a glomerulonefritis por cambios
minimos, presentando tres brotes evidenciandose corticorresistencia. FR normal y asintomatica
hasta nuevo brote con proteinuria 20g/dia tratada con inmunosupresores, agentes alquilantes y
rituximab sin respuesta. Persistencia SN con niveles altos de colesterol total (hasta 900 mg/dl) y
LDL (hasta 410 mg/dl) a pesar de tratamiento con estatinas y ezetimiba, iniciandose LDL aféresis
por riesgo cardiovascular. Presentando una proteinuria de 11 g/dia, se inicia ofatumumab con
adecuada tolerancia. Disminucién progresiva de la proteinuria a 4g/dia y ascenso de la albumina
a 3.3 g/dL a las 4 semanas de haber finalizado el tratamiento.
Conclusiones: Ofatumumab es un anti-CD20 autorizado tnicamente en el tratamiento de leu-
cemia linfocitica crénica. Sin embargo, existen dos ensayos en fase de reclutamiento y articulos
en poblacién pediatrica que avalan su uso en el tratamiento del SN refractario. Debido al ago-
tamiento de las opciones terapéuticas, se decidio administrar ofatumumab siendo efectivo y se-
guro en los dos casos expuestos, con una disminucion de la proteinuria y una mejora de su SN.
No obstante, es necesario evaluar su eficacia en el mantenimiento de la respuesta a largo plazo.

LM. RODAS', A. GARCIA-HERRERA?, MJ. RAMIREZ-BAJO?, D. MOYA?, C. FERNANDEZ-LARREA®, MT.

CIBEIRAS, M. BLASCO?, L. ROSINOLS, JM. CAMPISTOL', LF. QUINTANA'
NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINIC (BARCELONA/ESPANA), 2PATOLOGIA. HOSPITAL CLINIC (BARCELONA/
ESPANA), 3IDIBAPS. FUNDACIO CLINIC (BARCELONA/ESPANA), *HEMATOLOGIA. HOSPITAL CLINC (BAR-
CELONAVESPANA), *HEMATOLOGIA. HOSPITAL CLINIC (BARCELONA/ESPANA)
Introduccion: En la amiloidosis sistémica, el rindn esta involucrado en mas de 2/3 de los pacientes
y es responsable de una grave morbilidad, disminucion de la calidad de vida y limitaciones del
tratamiento.En pacientes con amiloidosis de cadena ligera (AL) la proteinuria superior a 5 g/dia y
el filtrado glomuerular (FG)
Material y métodos: Estudio observacional, 51 adultos con diagnéstico de amiloidosis renal
confirmada por biopsia, positivas por inmunohistoquimica para cadenas ligeras o amiloide A (AA).
Se usaron marcadores de progenitores : CD133, CD24, SIX-2 y nestina.Se registraron los valores
basales de proteinuria, creatinina y FG en el momento de la biopsia, asi como a los 6 y 12 meses.
El objetivo principal, fue la valoracion de aparicion de enfermedad renal terminal, definida como
la necesidad de dialisis o FG
Resultados: La media de edad fue de 64,5 anos.Los valores medios de proteinuria y FG fueron
7g/diay 51,8ml/min, respectivamente. El tipo de amiloide fue AL 28, 20 con AA, 3 con TTR. No se
observaron diferencias significativas en amiloidosis AL y AA con respecto a edad, proteinuria, FG y
depositos SIX-2. Ademas, no hubo diferencias en estas caracteristicas entre pacientes con deposi-
tos positivos y negativos de SIX-2 al inicio del estudio. En la evolucién de 1 afo, los pacientes con
SIX-2 glomerular positivo, tuvieron mayor media de FG en comparacion con los SIX-2 negativos
(64 ml/min frente a 16,8 ml/ min, p = 0.03).La mediana de supervivencia de los pacientes con ami-
loidosis glomerular SIX-2 positivo, que en aquellos con SIX-2 negativo(49.2vs10.4 meses, p=0.01).
Discusion: SIX-2 regula una poblacién de celulas progenitorias, con potencial de autorrenovacion
y su expresion no se detecta en los rifones de adultos.En esta cohorte, los depositos glomerulares
SIX-2 en la biopsia renal predijeron progresion a dialisis mejor que la proteinuria basal y el FG.Los
depdsitos glomerulares SIX-2 en la biopsia deben validarse en series prospectivas como predictor
del resultado renal en amiloidosis.
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1 43 ESTIMACION DEL RIESGO DE ERCA EN UNA COHORTE ESPANOLA DE NEFROPATIA
IGA

. T. OLEA!, C. JIMENEZ', R. SELGAS', P. SANCHEZ-CORRAL?

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO LA PAZ (MADRID/ESPANA), 2UNIDAD DE INVESTIGACION. HOS-
PITAL UNIVERSITARIO LA PAZ (MADRID/ESPANA)
Introduccion: La nefropatia IgA (NIgA) es la glomerulonefritis mas frecuente en el mundo. La
deficiencia homocigética de CFHR3-CFHR1, es un factor protector para NIgA. Un sistema de
apoyo a la decisién clinica (CDSS) para la estimacion del riesgo de ERCA en pacientes diagnosti-
cados NIgA fue validado en cohortes de pacientes en Italia, Noruega y Japon, y esta disponible
on-line (www.igan.net). El CDSS predice el estado ERCA (si 0 no), el tiempo hasta ERCA (< 3,
entre 3y 8y >8 anos) seglin los datos demograficos y clinicos del paciente.
Objetivos: Validar la eficacia de CDSS en una cohorte espafola de NIgA con confirmacion
histoldgica, con/sin deficiencia de FHR-1y3
Métodos: Se evaluaron 60 pacientes, de nuestro hospital. 11 fueron excluidos por escaso se-
guimiento.
Resultados: se seleccionaron 49 pacientes NIgA para evaluar el valor predictivo del CDSS; dos
presentaron deficiencia de FHR1y3, segun Western-blot. 18 alcanzaron ERCA en un tiempo
medio de 5 anos. Los datos en el momento de la biopsia renal y el riesgo estimado de ERCA se
muestran en la tabla 1.
En nuestra cohorte NIgA CDSS, predijo correctamente ERCA en 43 pacientes (87.75%) y el
tiempo estimado ERCA en 40 (81.63%). Fue incorrecta en solo 3 que desarrollaron ERCA des-
pués de 15 anos, y enotros 3 que no desarrollaron ERCA; 2 de estos 3 presentaban deficiencia
de FHR-1y3.
Conclusiones: CDDS fue muy Util para estimar el riesgo y tiempo de ERCA en una cohorte
espanola de NIgA. Aunque la NIgA puede desarrollarse en individuos con deficiencia homoci-
gdtica de FHR-1y3, la progresion puede retrasarse.

14

NEFROPATIA ASOCIADA AL SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO (NASF), COMO CRITE-

RIO NO CLASIFICATORIO DEL SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO (SAF)

F. ROCA OPORTO,’, M. LOPEZ MENDOZA!, V. CABELLO CHAVES', R. CABRERA PEREZ?
"NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA),2ANATOMIA PATOLOGICA. HOS-
PITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA)

El sindrome SAF es una entidad autoinmune caracterizada por eventos trombéticos, patologia obstétrica
y la presencia de anticuerpos antifosfolipidos (aFL) circulantes. Se describe como SAF primario o secun-
dario en ausencia o cuando se encuentra asociada a otra entidad autoinmune, fundamentalmente el
Lupus Eritematoso Sistémico (LES).

El diagnostico se basa en una combinacion de criterios clinicos y de laboratorio denominados como
clasificatorios de SAF, existiendo manifestaciones no incluidas pero con importante repercusién en sus
resultados clinicos. Dentro de estos “criterios no clasificatorios de SAF” ocupa un lugar importante la
NSAF. La trombosis es la forma de lesion renal y puede darse a cualquier nivel de la vasculatura renal,
siendo la forma mas frecuente la Microangiopatia Trombotica (MAT).

La clinica es inespecifica, puede presentarse de forma indolente con disminucion del filtrado glomerular
con proteinuria y/o hematuria, o bien presentarse en forma aguda con fracaso renal agudo. Histoldgica-
mente se caracteriza por una oclusion no inflamatoria de los vasos renales de cualquier calibre asociado
a un abanico de lesiones activas y/o cronicas isquémicas. El manejo terapéutico contintia siendo contro-
vertido en determinadas situaciones, siendo la anticoagulacion el pilar en el tratamiento de esta entidad,
emergiendo nuevos enfoques terapéuticos basados en mecanismos inmunopatogénicos como son la via
m-TOR y el complemento. Exponemos los hallazgos clinicos e histologicos de una serie de 5 pacientes,
3 de ellos con diagnéstico previo de SAF secundario a LES, en seguimiento en nuestras consultas con
diagnostico NSAF (Tabla 1) por biopsia renal, asi como su evolucion clinica tras su manejo terapéutico.
(Tabla 2 y 3). Dado su curso subagudo es de dificil diagndstico pero en un escenario clinico determinado
habra que tenerla en cuenta, siendo de igual modo dificil su diagnéstico histologico ante lo inespecifico de
las lesiones cronicas y agudas.
La NSAF constituye una enti-
dad clinica con repercusion
en el prondstico del paciente
con SAF, llamando la atencion
la no inclusién de ésta en los
criterios clasificatorios del SAF.
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1 45 SINDROME DE GOODPASTURE, CLINICA, HISTOLOGIA Y SUPERVIVENCIA RENAL
S. FERNANDEZ GRANADOS', N. ESPARZA MARTIN', Y. RIVERO VIERA', R. GUERRA RODRIGUEZ', I.
AUYANET SAAVEDRA', S. SURIA GONZALEZ', E. FERNANDEZ TAGARRO', G. PEREZ SUAREZ', AC.
RODENAS GALVEZ', C. GARCIA CANTON'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO INSULAR DE GRAN CANARIA (LAS PALMAS, ESPANA)
Introduccion: El sindrome de Goodpastures es muy poco frecuente con una incidencia anual en Europa
de 0,5-1 caso por cada millén de habitantes. Su incidencia aumenta en primavera y al inicio del verano y es
mas frecuente en hombres que en muijeres. La tasa de supervivencia al afo se sitta alrededor del 75%. La
supervivencia renal al cabo de un ano es mayor del 90% en pacientes tratados precozmente pero menor
al 10% cuando los pacientes dependen de dialisis al inicio del tratamiento.

Obijetivos: Describir la presentacion clinica, la afectacion renal y su evolucion, la dependencia de didlisis
y la histologia.

Pacientes y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de las biopsias renales (n=5) con diagnéstico
de Sindrome de Goodpasture (criterio diagndstico: IgG lineal en membrana basal glomerular) durante el
periodo Enero 2005-Enero 2018.

Resultados: Se estudiaron 5 pacientes (3 mujeres, 2 hombres). En la Tabla 1 se recogen los datos de
presentacion clinica, la histologia y la supervivencia renal. Tres pacientes debutaron con hematuria macros-
copica y hemorragia pulmonar. Dos pacientes no presentaron hemorragia pulmonar y uno no present6
hematuria macroscopica. Cuatro pacientes eran fumadores activos. Tres pacientes debutaron con HTA.
Dos pacientes recuperaron la funcion renal tras tratamiento. Un paciente tuvo recuperacion parcial de
la funcién renal precisando didlisis a los dos afos de la biopsia renal. Dos pacientes permanecen en
hemodidlisis cronica desde su ingreso y ambas debutaron sin hemorragia pulmonar. Los tres pacientes
que actualmente precisan didlisis presentaban cilindros hematicos en la biopsia renal. Ningtin paciente
presentd ANCA positivos. Todos fueron tratados con corticoides, plasmaféresis y ciclofosfamida. Dos casos
debutaron en Septiembre, otros dos en Enero y uno en Junio. La supervivencia renal al aio no se puede
mostrar dadas las diferencias en el sequimiento. La supervivencia renal a los 3 meses de seguimiento fue
~~ del 60%.

Conclusiones: En la serie
que se presenta, los pacien-
tes que precisaron didlisis
crénica tienen en comun
el hallazgo histélégico de
cilindros hematicos en los
tubulos renales. Las dos pa-
cientes que permanecieron
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1 46 MANIFESTACIONES RETINIANAS EN PACIENTES CON GLOMERULOPATIA C3

M. FERNANDEZ VIDAL', E. CANLLAVI FIEL', T. CAVERO ESCRIBANO', M. PRAGA TERENTE', L. DE
PABLO GOMEZ DE LIANO?, I. CANAS ZAMARRA?, JI. FERNANDEZ VIGO?, C. NAVARRO PEREA’, P.
TEJADA PALACIOS*
'NEFROLOGIA. HOSPITAL '2 DE OCTUBRE (MADRID/ESPANA), 20FTALMOLOGIA. HOSPITAL ' DE
OCTUBRE (MADRID/ESPANA), *OFTALMOLOGIA. HOSPITAL CLINICO SAN CARLOS. INSTITUTO DE
INVESTIGACION SANITARIA SAN CARLOS (IDISSC) (MADRID/ESPANA), “OFTALMOLOGIA. HOSPITAL
CLINICO (MADRID/ESPANA)
Introduccién: La glomerulonefritis membranoproliferativa (GNMP) mediada por complemento
o glomerulopatfa C3 es una enfermedad rara que, ademas de sus implicaciones renales, puede
asociarse a alteraciones en otros 6rganos o tejidos, como por ejemplo la retina. Cada vez existen
maés estudios en los que se explica que la disregulacion del complemento puede jugar un papel
en distintas enfermedades. Es por esto que decidimos valorar junto con el servicio de Oftalmo-
logia una serie de casos diagnosticados en nuestro centro de glomerulopatia C3.
Material y métodos: Estudio transversal de 8 pacientes diagnosticados de glomerulopatia C3
(confirmado mediante biopsia, estudio inmunoldgico y/o genético). Por parte de Oftalmologia,
se emplearon técnicas como funduscopia, tomografia de coherencia 6ptica (OCT) y angio-OCT
de dominio Swept Source.
Resultados: Uno de los 8 pacientes con diagndstico de glomerulopatia C3 presentaba depo-
sitos drusenoides, que se localizaron bajo el epitelio pigmentario retiniano (EPR) en la OCT,
descartandose la presencia de neovascularizacion coroidea asociada en la angio-OCT.
Conclusiones: La glomerulopatia C3, resultado de una hiperactividad de la via alternativa del
complemento, puede producir dano renal en forma de GNMP asi como alteraciones retinianas
con drusas o desprendimientos del epitelio retiniano. En este Gltimo punto, es importante reali-
zar un adecuado diagnéstico diferencial con la degeneracion macular asociada a edad. Por todo
ello, sugerimos que
en los pacientes diag-
nosticados de glo-
merulopatia C3 seria
necesario realizar un
seguimiento estrecho
no solo por parte de
los nefrélogos, sino
también por parte de
Oftalmologia debido
a las posibles com-
plicaciones retinianas
que puedan conllevar
una pérdida de visién.

MISMA MONEDA

MV. VALLE', P. ARANGO SANCHO?, A. MADRID ARIS?, M. MIRANDA CAM*, E. CODINA SAMPERA?,

Y. CALZADA BANOS?, V. LOPEZ BAEZ®, A. GARCIA ROJAS?
'PEDIATRIA. HOSPITAL DE NINOS ORLANDO ALASSIA (SANTA FE-ARGENTINA),2NEFROLOGIA. HOSPITAL
SANT JOAN DE DEU (BARCELONA/ESPANA),*NEFROLOGIA. HOSPITAL DE NINOS ORLANDO ALASSIA
(BARCELONA/ESPANA), *NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINICO SAN CARLOS (MADRID/ESPANA), SNEFROLO-
GIA. FUNDACION PUIGVERT (BARCELONA/ESPANA)
Introduccién: La glomerulopatia C3 es una enfermedad que se caracteriza por depdsito, en el
tejido renal, de la fraccion C3 del complemento o sus metabolitos (sin estar implicados otros com-
ponentes de la via clasica ni inmunoglobulinas). El defecto subyacente puede ser hereditario o
adquirido. La importancia de esta enfermedad radica en sus diferentes formas de presentacion
clinica y su evolucion.
Reporte del caso. El primer paciente es un nifio de 6 afios que inicia seguimiento por sindrome
nefritico completo junto a hipocomplementemia C3 (421 mg/l) y disfuncién renal asociada (Cr
0,67 mg/dl) de lenta y dificultosa remision, con biopsia posterior con patrén de glomerulonefritis
post-infecciosa. En su seguimiento se observa afectacién predominantemente tubulo-intersticial
con poliuria llamativa, acidosis metabolica desproporcionada al dafo renal e hiperpotasemia,
orientandose el diagnostico hacia acidosis tubular tipo IV, tratdndose como tal. Tres afnos después
presenta nuevamente sindrome nefritico completo con proteinuria moderada-severa (Pr/Cr 1,91
mag/mg) de predominio glomerular en el contexto de faringoamigdaltis aguda y nuevamente con
consumo sérico de C3, repitiéndose la biopsia en esta ocasién y siendo diagnosticado de glomeru-
lopatia C3. Se lleva a cabo revisién de la primera biopsia que ya mostraba un patron compatible
con dicha entidad. El segundo caso es una nifa de 7 afos con agenesia renal derecha y anteceden-
tes de reflujo vesico- ureteral grado 3 sobre rifiéon unico izquierdo intervenido mediante reimplante
ureteral. En el periodo de lactante presenta multiples infecciones urinarias con hallazgo de pielone-
fritis cronica (cicatriz en polo superior). Asintomatica los primeros anos tras la intervencion, desa-
rrolla posteriormente proteinuria moderada (Pr/Cr 1,52-2,93 mg/mg) y microhematuria. Se detecta
hipocomplementemia C3 (303 mg/L) con resto del estudio del complemento normal y funcién
renal conservada, por lo que se decide tratamiento de reno-proteccién con enalapril (0,1 mg/Kg/
dia) consiguiendo remisién parcial de la proteinuria. Debido a ello se decide realizar biopsia renal,
donde se objetiva patrén de glomerulopatia C3 con marcada hipercelularidad mesangial, por lo
que iniciamos tratamiento con micofenolato logrando control total de la proteinuria.El tercer caso
es un nino de 11 afos que debuta con sindrome nefritico e insuficiencia renal réapidamente progre-
siva que precisa hemodialisis desde el primer episodio. Actualmente a la espera de trasplante renal.
Discusion. Resulta interesante destacar la variabilidad clinica que puede presentarse en la glomeru-
lopatia C3. Los casos exhibidos son un ejemplo de ello, desde una clinica sutil, hasta la enfermedad
renal terminal, por esto se hace crucial su deteccion, seguimiento estricto y precoz tratamiento.
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1 48 AFECTACION INTERSTICIAL AGUDA EN VASCULITIS ANCA+

N. OLIVA DAMASO', E. OLIVA DAMASO?, T. PEREDA?, MM. CASTILLA?, F. LOPEZ*, E. BAAMONDE?,
JC. RODRIGUEZS, J. PAYAN?
'NEFROLOGIA. HOSPITAL COSTA DEL SOL MARBELLA (MALAGA),2NEFROLOGIA. HOSPITAL DOC-
TOR NEGRIN (LAS PALMAS DE G.C),>ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL COSTA DEL SOL (MA-
LAGA), “NEFROLOGIA. HOSPITAL COSTA DEL SOL (MALAGA), *NEFROLOGIA. HOSPITAL DOCTOR
NEGRIN (LAS PALMAS DE G.C.),°NEFROLOGIA. HOSPITAL DOCTOR NEGRIN (LAS PALMAS DE G.C.),
’NEFROLOGIA. HOSPITAL COSTA DEL SOL (MALAGA/ESPANA)
Introduccion: La nefritis tubulointersticial aguda predominante puede verse en vasculitis ANCA
cuando esta afecta la médula renal. Las vasculitis ANCA con titulos muy altos de anticuerpos
se han relacionado con nefritis tubulointersticiales agudas secundarias a farmacos, cuando la
suspension del farmaco se ha asociado con la recuperacion renal y bajada de anticuerpos anti
MPO. La afectacion intersticial cronica esta relacionada con el prondstico de la enfermedad
pero pocos estudios hay que se centren en la afectacion intersticial aguda en vasculitis anca.
Métodos: Presentamos un estudio retrospectivo recopilando biopsias renales y datos clinicos
de vasculitis ANCA del Hospital Costa del Sol de Marbella y el Hospital Doctor Negrin de Las
Palmas de Gran Canaria desde 2000.
Resultados: Estudio de 40 pacientes, 22 varones (55%) con una media de edad de 59 afos.
31 casos con anticuerpos antiMPO, con unos niveles medios de titulos de anticuerpos en el
momento de la biopsia renal de 248. El 52% de los pacientes presentaban leucocituria en el
momento de la biopsia, con una proteinuria media de 1437 mg/g. Dividimos la muestra aten-
diento al grado de infiltracion intersticial aguda en biopsias de vasculitis ANCA: Ausencia o 0%
(12,5%); Leve o menor al 25% (40%); Moderado o 25-50% (27,5%) y Severo o mayor al 50%
(17,5%). En cuanto a valores clinicos destacaba una creatinina sérica de 3,45mg/dL en pacien-
tes con afectacion intersticial aguda moderada-severa con respecto a 2,35mg/dL en pacientes
con afectacion intersticial leve-ausente (p=0.04). Los niveles de titulo de anticuerpo antiMPO o
antiPR3 eran de 301,4 (intersticial aguda moderada-severa) con respecto a 202,9 (afectacion
intersticial leve-ausente) sin diferencias estadisticamente significativas (p=0.12).
Conclusiones: El 87,5% de las biopsias renales con Vasculitis ANCA tienen algun grado de
afectacion intersticial aguda. Seguin nuestro estudio los niveles de creatinina sérica o la severi-
dad de fracaso renal agudo se relacionan con la afectacién intersticial aguda moderado-severo
en pacientes con vasculitis ANCA. No encontramos relacion estadisticamente significativa del
grado de infiltracion instersticial aguda con los titulos de anticuerpos antiMPO o antiPR3.
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BIOPSIA RENAL TRANSYUGULAR. EXPERIENCIA EN NUESTRO CENTRO
B. VILLACORTA LINAZA', M. NARANJO ARELLANO', C. GRANDE CABRERIZO', JM. MUNOZ TEROL',
M. TORO RAMOS', P. BATALHA CAETANO', E. MORENO MENDEZ', R. CABRERA PEREZ?, A. IGLESIAS
LOPEZ?, JL. ROCHA CASTILLA'
NEFROLOGIA. HOSPITAL VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA),>ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL VIRGEN
DEL ROCIO (SEVILLA),*RADIOLOGIA VASCULAR. HOSPITAL VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA)
Introduccion: En general, la biopsia renal percutdnea es la técnica de eleccién; sin embargo,
la via transyugular es una alternativa en determinadas circunstancias de alto riesgo. Hay dis-
cordancias en los estudios respecto a el tamafo de las muestras y la limitada disponibilidad
del procedimiento. Hasta el momento no se describen diferencias notables en complicaciones
mayores, pero si méas evidencia de complicaciones hemorragicas.
Obijetivo: Valorar la rentabilidad diagnostica y el balance riesgo-beneficio de la biopsia transyu-
qgular en pacientes seleccionados.
Material y Método: Se seleccioné una cohorte retrospectiva de pacientes seleccionados para
esta técnica a lo largo del ano 2017.
Presentaban indicacién de biopsia renal pero contraindicaciones para su abordaje percutaneo,
entre ellos podian incluirse: Hepatépatias,
trastornos de coagulacion, obesidad morbida, monorrenos, HTA grave, incapacidad para co-
laborar y biopsia hepatica y renal simultanea. El procedimiento se realizaba por el equipo de
radiologia vascular, en presencia del nefrélogo y del patologo que valoraba in situ la viabilidad
de la muestra.
Resultados: Se realizaron 11 biopsia transyugulares, un 9,5% de las biopsias. De la muestra,
la edad media era de 57 anos, 73% varones y 27% mujeres. El 63% de los pacientes eran
obsesos con un IMC medio 38.5 (Obesidad grado Il). El 45% se indicaron por hepatopatia:
80% endlicas, dos casos VHC, plaguetopenia menor a 117.000 y aumento del INR moderado;
el INR medio fue de 1.24. La creatinina media fue de 2.07 mg/dl al momento de biopsia.Casi el
100% presentaban Hb > 10 g/dl.
De media se realizaron mas de 6-7 punciones por paciente para unos 14 glomérulos. Un 9%
fallidas por anomalia anatémica y un 36.3% marginales. Hubo tres casos con complicaciones
(30%), dos leves y una grave: hematuria macroscépica autolimitada sin necesidad transfusional,
HTA postbiopsia que demord el alta 24 horas hasta su control y una anemizacion que precisé
trasfusion de 2 concentrados de hematies.
Conclusiones: Hemos objetivado un nimero de punciones mayor de las descritos en la lite-
ratura (mas de 6-7 frente a 4), con una menor rentabilidad de la esperada (36% marginales)
y un numero de complicaciones en limite superior (30%). Si que hemos observado una mayor
destreza progresiva en BRPC en pacientes obesos con buen resultado. La experiencia en la
técnica es un predictor de riesgo y, actualmente, nos hallamos en una curva de aprendizaje de
un procedimiento que puede ofrecer una alternativa diagnostica a pacientes seleccionados de
los que en otro caso no tendriamos confirmacién histolégica.
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PACIENTES CON VASCULITIS ASOCIADA A ANCA (VAA) Y PACIENTES CON AN-

TIMBG Y ANCA POSITIVOS: DIFERENCIAS CLINICAS Y EVOLUTIVAS. EXPERIENCIA

EN NUESTRO CENTRO

B. VILLACORTA LINAZA', JM. MUNOZ TEROL', E. MORENO MENDEZ', P. BATALHA CAETANO', M.

TORO RAMOS', R. CABRERA PEREZ2, M. LOPEZ MENDOZA!, L. GIL SACALUGA!, JL. ROCHA CASTI-

LLA', M. NARANJO ARELLANO'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA),’ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL VIRGEN
DEL ROCIO (SEVILLA)
Introduccion: La presentacion conjunta de ANCA y anticuerpos anti-MBG y su evolucién es
poco conocida. Los estudios actuales de estos casos “doble positivos” aportan resultados va-
riables y poco concluyentes.
Objetivo: Conocer las caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes biopsiados con ANCA
y ANCA-antiMBG.
Material y métodos: Hemos revisado todos nuestros ingresos desde 05/2015 a 12/2017 y
hemos localizado 17 pacientes con ANCA y/o AntiMBG con biopsia renal realizada. Analizamos
retrospectivamente sus caracteristicas clinicas, el tratamiento inmunosupresor empleado y los
resultados en cuanto a necesidad de Hemodiélisis (HD) y supervivencia del paciente. Compara-
mos mediante Chi cuadrado las caracteristicas entre ambos grupos.
Resultados: Son 13 pacientes con vasculitis ANCA y 4 pacientes “doble positivos” ANCA y
anti-GBM. Un 64,7% hombres. La edad media/mediana fue de 64,9/67 anos. 70,6% con HTA
y 17,6% con Diabetes mellitus. Ningtin paciente presentd score 0 en el “five-factor score”
como predictor de mortalidad; un 82,4% present6 un score 1-2 y un 17,6% de >2, la mayo-
ria doble positivos. Presentaron hemorragia alveolar un 35,3% y neoplasia un 41,2%. La Cr
sérica inicial fue mas alta y la Hb més baja en los doble positivos, sin significacion estadistica.
El 100% de los dobles positivos recibieron plasmaféresis (PMF). El 47,1% precisaron HD en
los 3 primeros meses y un 29,4% dependia atin de la TRS al final del seguimiento. Los dobles
positivos requirieron HD en un % significativamente mayor que los ANCA aislados (p 0.029)
y significativamente mas HD al final del estudio que los ANCA aislados (p 0.05). Fallecieron 4
pacientes todos del grupo ANCA.
Conclusiones: La edad en pacientes ANCA fue mas homogénea y elevada pero sin alcanzar
significacion estadistica. Los pacientes doble positivos tienen méas dependencia de HD tanto al
inicio del diagnostico como al final del seguimiento. La PMF se emplea significativamente con
mas frecuencia en pacientes con doble ANCA+antiMBG y en nuestra muestra no influye en re-
cuperacion de la funcién renal en los pacientes con ANCA aislados. No encontramos diferencias
significativas en la mortalidad. Desde nuestra experiencia , los pacientes doblemente positivos
tienen un fenotipo de enfermedad con peor supervivencia renal, que requiere un tratamiento
temprano y un seguimiento cuidadoso a largo plazo.
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EL ESTADIO DE LA ENFERMEDAD RENAL CRONICA ALTERA EL RENDIMIENTO
DIAGNOSTICO DEL RATIO DE CADENAS LIGERAS K/A EN EL ESTUDIO DE LA PRO-
TEINURIA SELECTIVA EN EL MIELOMA MULTIPLE.

A. MOLINA ANDUJAR!, L. SIMON PASCUA?, I. GACITUA?, E. MONTAGUD MARRAHI', E. GUILLEN
OLMOS?, M. XIPELL FONT', M. BLASCO PELICANO', E. POCH LOPEZ DE BRINAS', J. YAGUE RIBES,
LF. QUINTANA PORRAS'

'NEFROLOGIA Y TRASPLANTE RENAL. HOSPITAL CLINIC DE BARCELONA (BARCELONA),2MEDICINA IN-
TERNA. HOSPITAL UNIVERSITARIO MUTUA TERRASSA (TERRASSA),:NEFROLOGIA Y TRASPLANTE RENAL.
HOSPITAL CLINICO DE LA UNIVERSIDAD DE CHILR (SANTIAGO DE CHILE), *NEFROLOGIA Y TRASPLAN-
TE RENAL. HOSPITAL CLINIC DE BARCELONA (BAR),’IMMUNOLOGIA. HOSPITAL CLINIC DE BARCELONA
(BARCELONA)

Introduccién: El desarrollo de una prueba de laboratorio eficaz para cuantificar la concentracion de ca-
denas ligeras libres (CLL) ha optimizado el diagnostico de la proteinuria selectiva en el mieloma mdltiple.
Sin embargo el metabolismo de CLL depende en gran medida de la funcion renal lo que puede llevar a
una mala interpretacion de los resultados. El objetivo de este estudio fue determinar la concentraciéon
de CLL en un grupo de pacientes con mieloma multiple y en un grupo de pacientes sanos y establecer la
variacion del intervalo de normalidad del ratio de CLL en relacion con el estadio de ERC.

Material y métodos: Se analizé de forma retrospectiva el ratio de CLL k/A en suero y el filtrado glo-
merular estimado (FGE) mediante la férmula CKD-EPI en 1469 pacientes entre diciembre de 2014 y di-
ciembre de 2017. Se escogieron 2 grupos, el primero, pacientes sin enfermedad hematolégica conocida
o mieloma muiltiple en remisién completa (n = 174) y el segundo, pacientes con diagnostico de mieloma
multiple activo (n = 416). Se defini¢ el intervalo de normalidad del ratio de CLL como 0.26-1.65 (interva-
lo descrito en la literatura). Se excluyeron los pacientes con diagnéstico de gammapatia monoclonal de
significado incierto u otras enfermedades hematolégicas.
Resultados: Un diagnostico basa-
do en el intervalo mencionado tie-
ne una especificidad del 96% en
el grupo con FG >90 (n=244). Sin
embargo este valor se reduce sig-
nificativamente con el decremen-
to del FGE siendo de 79% en FGE
30-60 (n=87) y del 43% en FG
Conclusiones: El ratio de CLL k/L
es un método seguro para el estu-
dio de la proteinuria selectiva en
el mieloma multiple en pacientes
con funcién renal normal pero si
no adaptamos el ratio al FGE con-
forme éste desciende, disminuye
su especificidad por un aumen-
to de los falsos positivos. Asi, es
necesario tener en cuenta el FGE
para su interpretacion.

M Figura. Se puede apreciar la distribucion del serum free light chain
ratio seguin FGE, en la poblacion de pacientes sin enfermedad hema-
tologica conocida o mieloma mdiltiple en remision completa (n=174).
En azul el intervalo de normalidad del SFLC ratio (0,26-1,65)

logy o SFLEC ratio

s
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TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO CON MICOFENOLATO EN GLOMERULONE-
FRITIS EXTRACAPILAR PAUCIINMUNE

M. SANCHEZ-AGESTA MARTINEZ', C. RABASCO RUIZ', I. ANSIO VAZQUEZ', M. ESPINOSA HERNAN-
DEZ', P. ALJAMA GARCIA!

UGC NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO REINA SOFIA (CORDOBA)

Introduccioén: El tratamiento de induccion con ciclofosfamida y corticoides y de mantenimien-
to con Azatioprina en la glomerulonefritis extracapilar (GNEC) tipo Ill o pauciinmune ha de-
mostrado resultados satisfactorios. Sin embargo, en los Ultimos anos se esta introduciendo el
tratamiento con Micofenolato (MMF) como terapia de mantenimiento ya que presenta una
toxicidad menor.

El objetivo de nuestro estudio ha sido evaluar la eficacia con Micofenolato en el tratamiento de
mantenimiento en GNEC tipo Ill en nuestro centro.

Material y métodos: Realizamos un estudio observacional restrospectivo desde el afio 2000
hasta la actualidad. Analizamos pacientes diagnosticados de GNEC tipo Ill mediante biopsia
renal que han recibido tratamiento de mantenimiento con MMF en monoterapia o asociado a
prednisona en algiin momento de su seguimiento. Evaluamos funcién renal, proteinuria, titulos
de ANCAS, aparicion de recaidas y hematuria al inicio y final de la terapia con micofenolato.
Resultados: Analizamos un total de 70 pacientes diagnosticados de GNEC tipo lll. El 85%
de los pacientes recibieron tratamiento de induccion con esteroides y ciclofosfamida. El 40%
quedaron incluidos en programa de hemodialisis dentro de los 6 primeros meses desde el diag-
néstico y el 60% siguieron revisién en consulta externa de Nefrologia recibiendo tratamiento
inmunosupresor de mantenimiento con Micofenolato en monoterapia el 8% y combinado con
esteroides el 58 % con una dosis media de MMF de 1 gr cada 24 horas y un tiempo medio de
tratamiento de 2.3 anos. 2 pacientes tuvieron una recaida en el seguimiento que respondieron
a aumento de tratamiento inmunosupresor.

Hubo una mejoria de la funcion renal en el seguimiento con una creatinina media al inicio de
seguimiento de 2.8 mg/dl y final de 2.1 mg/dl (p=0.02) y la proteinuria se mantuvo estable.
Ninguin paciente requiri6 terapia renal sustitutiva durante el seguimiento. No hubo efectos
secundarios que precisaran retirada o disminucion de la terapia con MMF.

Conclusiones: Nuestro estudia muestra que el Micofenolato es una opcion efectiva y bien
tolerada terapia de mantenimiento en la glomerulonefritis extracapilar tipo |Il.
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1 5 EL BLOQUEO DE VEGFR2 MEJORA EL DANO RENAL EN UN MODELO EXPERIMEN-
TAL DE NEFROPATIA DIABETICA

CL. LAVOZ', PK. KRALL', DC. CARPIO', JE. EGIDO?, MR. RUIZ-ORTEGA?, SM. MEZZANO'
'LABORATORIO DE NEFROLOGIA, FACULTAD DE MEDICINA. UNIVERSIDAD AUSTRAL DE CHILE (VALDI-
VIA/CHILE),2LABORATORIO DE NEFROLOGIA E HIPERTENSION. INSTITUTO DE INVESTIGACION SANITA-
RIA-FUNDACION JIMENEZ DIAZ-UNIVERSIDAD AUTONOMA DE MADRID. CIBERDEM. (MADRID/ESPANA),
3LABORATORIO DE BIOLOGIA CELULAR EN ENFERMEDADES RENALES.. INSTITUTO DE INVESTIGACION
SANITARIA-FUNDACION JIMENEZ DIAZ-UNIVERSIDAD AUTONOMA DE MADRID (MADRID/ESPANA)
Introduccion: La Nefropatia Diabética (ND) es la causa mas frecuente de Enfermedad Renal
Cronica a nivel mundial, y entre sus rasgos patogénicos destaca un estado microinflamatorio
a nivel renal. Entre los potenciales blancos terapeuticos del dano renal diabético se ha descrito
un rol patogénico de Gremlin, gen del desarrollo que reaparece en condiciones patolégicas
con propiedades profibrogénicas y proinflamatorias, independiente de su rol como antagonista
de BMPs. Estudios recientes de nuestro grupo han descrito que Gremlin activa el receptor del
factor de crecimiento endotelial vascular-2 (VEGFR2) asociado a inflamacion renal. El modelo
animal BTBR ob/ob (deficiente de Leptina) ha sido ampliamente utilizado para el estudio de ND,
ya que desarrolla caracteristicas histologicas que asemejan la ND humana y ofrece una oportu-
nidad para estudiar los mecanismos que podrian llevar a terapias méas especificas para la ND.
Obijetivo: Este estudio tiene por objetivo evaluar el rol del bloqueo de VEGFR2 en la progresion
de la ND en el modelo BTBR obob.
Métodos: Se utilizo el modelo experimental BTBR obob, en el cual se bloqued la quinasa del
receptor VEGFR2 con el inhibidor farmacologico SU5416. El inhibidor fue administrado por via
intraperitoneal a ratones de 15 semanas a una dosis de 0,1 mg por raton, el cual fue adminis-
trado 3 veces por semana durante 5 semanas y posteriormente sacrificados a las 20 semanas.
(Grupo wild type; Grupo BTBR obob vehiculo; Grupo BTBR obob SU5416. 8 ratones por grupo).
Se evaluaron los parédmetros de peso y glicemia, el ratio de Albumina/Creatinina (ACR) en orina,
dano glomerular y tubulo-intersticial a nivel microscopico y ultraestructural, asi como marcado-
res inflamatorios y de dafo podocitario por PCR en tiempo real e Inmunohistoquimica.
Resultados: El bloqueo del receptor VEGFR2 mejora el ACR durante todo el tratamiento com-
parado con el grupo control (grupo vehiculo). Los niveles de creatinina sérica no se vieron
afectados. Ratones tratados con SU5416 presentan significativamente menor celularidad y
expansion de matriz mesangial y disminucién de engrosamiento de la membrana basal glo-
merular. A nivel tubulo-intersticial se observé disminucion de infiltrado inflamatorio y menor
grado de atrofia tubular.
Ademads, en respuesta al bloqueo del receptor VEGFR2 se observé disminucién en los marca-
dores de dano renal KIM-1y Ngal, en marcadores de podocitos WT-1, Nphs-1 y Nphs2 y en los
factores pro-inflamatorios MCP-1, Rantes e IL-6.
Conclusiones: Estos datos muestran que el receptor VEGFR2 estaria involucrado en dafo renal
mediado por diabetes y podria ser un nuevo blanco terapeutico para ND.
Financiamiento: Proyecto Fondecyt Regular 116-0465.

I
1 5 PROGRESION A ENFERMEDAD RENAL CRONICA GRAVE O FALLO RENAL EN PA-

CIENTES CON NEFROPATIA LUPICA

o J). BROSETA MONZO", G. FERRER GARCIA?, J. HERNANDEZ JARAS' )
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARI | POLITECNIC LA FE (VALENCIA / ESPANA),2ESTUDIANTE DE GRA-
DO EN MEDICINA. UNIVERSIDAD CATOLICA DE VALENCIA SAN VICENTE MARTIR (VALENCIA / ESPANA)
Introduccion: La Nefropatia Lupica (NL) se manifiesta en un 40-50% de los pacientes con
Lupus Eritematoso Sistémico (LES), considerandose un factor que ensombrece el pronostico.
Gracias a los nuevo tratamientos y recomendaciones terapéuticas, actualmente la supervivencia
renal a los 10 anos ha pasado de ser menor del 25% a cifras que van desde el 80% hasta
incluso mas del 90%.
Objetivos: Estudiar la progresion a enfermedad renal cronica avanzada y/o fallo renal en pa-
cientes con Nefropatia Lupica (NL) bajo tratamiento inmunosupresor mediante la aparicion del
evento consistente en un descenso de filtrado glomerular superior al 50% respecto al basal, la
entrada en terapia renal sustitutiva, o la muerte. También se busca, como objetivo secundario,
identificar factores de mal prondstico en la evolucion de la NL.
Material y Métodos: Estudio longitudinal, observacional y prospectivo compuesto por 63 pa-
cientes con NL seguidos en el servicio de Nefrologia del Hospital Universitari i Politecnic La Fe de
Valencia. Se recogieron variables demogréficas, clinicas, y de laboratorio desde el diagndstico
hasta diciembre de 2017.
Resultados: 8 de los 63 pacientes desarrollaron el evento mediante un descenso de filtrado
glomerular de mas del 50% respecto al basal. La supervivencia libre de evento a los 10 afos del
diagndstico fue del 85,6%. La presencia de recaidas durante el seguimiento se relaciona con
el desarrollo del evento (p< 0,05). Las NL tipo V, IV, y lll y la presencia de sindrome nefrotico al
diagnostico se asocian con mayor riesgo de sufrir recaidas (p< 0,05).
Conclusiones: El manejo terapéutico de la NL recomendado por las guias no evita que un
porcentaje de los enfermos acabe progresando a enfermedad renal crénica grave y/o fallo renal,
pese a que la mayoria consigan una remision estable. La presencia de recaidas, asf como la de
un sindrome nefrético al diagndstico y de los tipos V, IV y Il son factores de mal pronéstico en
la evolucion de la NL.

1 5 5 NEFROPATIA MEMBRANOSA IDIOPATICA (NMI): ;DE VERDAD FUNCIONA EL TA-
CROLIMUS?
A. MARQUEZ CORBELLA!, P. DELGADO MALLEN', MA. COBO CASO', R. MIQUEL RODRIGUEZ', S.
ESTUPINAN TORRES', D. ALVAREZ SOSA', A. TORRES RAMIREZ', AT. MUNOZ PACHECO', MJ. RO-
DRIGUEZ GAMBOA!, G. GARCIA BONILLA!
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE CANARIAS (SAN CRISTOBAL DE LA LAGUNA/ESPANA)
Introduccién: Recientemente, el tacrolimus ha emergido como alternativa terapeutica para la NMI.
No obstante, sin guias de actuacién clinica claramente definidas, se hace necesario analizar la propia
experiencia con este inmunosupresor.
Material y Métodos: Estudio descriptivo de una serie de casos con diagnostico histologico de NMI
(n=30; 47+17 afos, 77% varones), durante el periodo En/00-Dic/17 (14 durante 2000-2009; 16 duran-
te 2010-2017). Se registraron variables demogréficas, clinicas, analiticas, tratamientos y de resultado.
Resultados: De la serie estudiada (Tabla 1), la principal comorbilidad fue la DM (27 %). La NMI debutd
con SN (90%), acompanado de insuficiencia renal (30%), HTA (37%) y microhematuria (93%). El 97%
recibié tratamiento de soporte con bloqueo del SRAA, 80% estatinas, 63% diuréticos, 66% antiagre-
gantes plaquetarios.
De las 30 NMI, 9 experimentaron remision espontanea con el tratamiento conservador (30%), 2 presenta-
ron evolucion desfavorable inicial (1 éxitus, 1 entrada didlisis), y 19 precisaron tratamiento inmunosupre-
sor (63%). El tacrolimus fue el inmunosupresor mas utilizado (14 pac, 74%), siendo mas frecuente su uso

en el periodo 2010-2017 (11/14). De - -------- -~ R
los pacientes que recibieron tacrolimus, M Tabla 1. Principales caracteristicas de la serie estudiada

93% remitieron: 5 remision parcial(RP), ,d,e,p?c,le,n,te,s,cql [\IMJ ,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

8 remision completa(RC). El tiempo pro- 20': ll-l‘x-'-‘
medio hasta la RP fue de 5 meses, y a (=7)

Sl 8.5

la RC de 15 meses. La tasa de recaida
en pauta de descenso de tacrolimus fue
del 36%, en un tiempo promedio de
31meses (min20-max40), precisando 4
pacientes tratamiento adicional poste-
rior con rituximab con buena respuesta.
Conclusiones: En nuestra experiencia, ““""""‘_m, oo il
el uso de tacrolimus como tratamiento Inendmss o
inmunosupresor de la NMI ha despla-

zado a las pautas convencionales. Es

una opcién efectiva, menos téxica. La
respuesta hasta la remision parcial/com-
pleta suele ser lenta, aunque facilita el
control del sindrome nefrético precoz-
mente, incluso en pacientes con insufi-
ciencia renal leve-moderada al debut. La
tasa de recaidas en pauta de descenso
es considerable, aunque con buena res-
puesta a rescate con rituximab.

Uatos analiticos

1 56 MICROANGIOPATIA TROMBOTICA EN EL EMBARAZO Y SU RESPUESTA A ECULI-

ZUMAB
A. ROMERA SEGORBE', D. SIDEL TAMBO!, LG. PICCONE SAPONARA, R. DEL CAMPO?, C. ESPINOSA?,
S. ANAYA!, M. MALDONADO!', P. CASTRO FERNANDEZ', A. MARTINEZ CALERO', MC. VOZMEDIA-
NO POYATOS'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL GENERAL CIUDAD REAL (CIUDAD REAL/ ESPANA),2MEDICINA INTENSIVA. HOS-
PITAL GENERAL CIUDAD REAL (CIUDAD REAL/ ESPANA)
Introduccion: La Microangiopatia trombotica (MAT) es una lesion comdn de dos diferentes
sindromes: la Purpura Trombocitopénica trombética (PTT) y el Sindrome Hemolitico Urémico
(SHU), caracterizados por dano endotelial y trombos plaquetarios en la microcirculacién. Varias
condiciones como infecciones, cirugia y el embarazo pueden desencadenarla.
La PTT aparece cominmente en el tercer trimestre mientras que la SHU atipica (forma no infec-
ciosa) en el postparto. Diversos estudios han establecido que el 50% de los pacientes con SHUa
son portadores de mutaciones de genes que conforman y regulan la via del complemento.
Materiales y método: Describimos un caso de MAT post cesarea con buena respuesta a plas-
maféresis y eculizumab.
Resultados: Presentamos el caso de una mujer de 28 afios, primigesta de 40+3 semanas, que
finaliza su embarazo mediante cesarea por distocia del parto. Tras intervencion presenta hemo-
rragia puerperal por atonia uterina, que requiere realizacién de técnica quirtrgica de B- Lynch.
Después de dicho proceso persiste anemizacion y aparecen datos de coagulacion intravascular
diseminada (CID), que obligan a transfundir hemoderivados. Sin mejoria de su estado hemodi-
namico, ingresa en UCl y finalmente se realiza histerectomia.
A pesar de corregir la causa del sangrado, mantiene descenso de hemoglobina acompanado
de plaquetopenia, elevacion de LDH y bilirrubinas, haptoglobina indetectable y esquistocitos
positivos. Simultdneamente aparece hematuria y proteinuria con deterioro de funcion renal.
Todos datos compatibles con MAT. Al obtener el resultado de ADAMTS 13 negativo y en espera
de completar estudio genético, se inician plasmaféresis, con buena respuesta inicial pero con
recaida por nuevo episodio de hemolisis. Dada la alta sospecha de SHUa, se administra eculizu-
mab hasta la remision del cuadro.
Tras la recuperacion de funcién renal y sin datos de hemolisis se suspende Eculizumab. Mien-
tras que se completa estudio genético con Ac. Antifactor H negativo, siendo positivo para la
mutacion missense pGly149Arg del gen de complemento C7, que podria ser activador y desen-
cadenante de SHUa. Adicionalmente como hallazgo casual la mutacion frameshit del gen FLNC
relacionado con miocardiopatia.
Conclusiones: Las alteraciones de la via del complemento responsables del cuadro hemoli-
tico en los pacientes SHUa parecen detenerse tras la administracion de Eculizumab, ya que
al pautarlo, se observa una clara mejoria de la funcién renal y un incremento de las cifras de
hemoglobina. Demostrado ser una buena opcion terapéutica.
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RITUXIMAB PARA EL TRATAMIENTO DE ENFERMEDADES GLOMERULARES: 5

ANOS DE EXPERIENCIA

A. PEREZ-YS', A. MUIJSENBERG', E. GIMENEZ-CIVERA', I. TORREGROSA', C. RAMOS-TOMAS', MA

SOLIS', J. CASAS-TODOLI', M. GONZALEZ-RICO', M. RAMOS-CEBRIAN', JL. GORRIZ'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINICO UNIVERSITARIO DE VALENCIA. INCLIVA. UNIVERSIDAD DE VALENCIA
(VALENCIA/ESPANA)
Introduccion: Rituximab es un Anti-CD20 de uso creciente en nefrologia. Presentamos nues-
tra experiencia en los Gltimos 5 anos incluyendo las indicaciones, complicaciones y resultados
obtenidos.
Material y Método: Estudio retrospectivo en el que se ha incluido 30 pacientes (15 hombres
y 15 mujeres, edad media 64+18 anos, rango 20-92) tratados entre 2012 y 2017, con un total
de 56 tratamientos y 166 infusiones (en cada tanda de tratamiento se han administrado entre
una y cuatro dosis de rituximab).
Resultados: La patologia tratada fue vasculitis/glomerulonefritis asociada a ANCA en 8 casos
(26.7%), crioglobulinémica en 5 (16,7%), nefropatia lupica (NL) en 3 (10%), nefropatia mem-
branosa (NM) en 6 (20%), enfermedad de cambios minimos (CM) en 6 (20%) y glomerulone-
fritis fibrilar en 2 (6,7%). La cifra media de creatinina al inicio era 1.8+1.7 mg/dl (0.4-7.7). El
objetivo fue conseguir la remision, salvo en CM que fue prolongar la remision inducida por los
corticoides. La pauta mas utilizada fue 4 dosis semanales de 375 mg/m2 y el tiempo medio de
seguimiento 39+31 meses (2- 123). Excluyendo los cambios minimos, se consiguié remisién
completa (RC) o parcial (RP) en 19 de 24 pacientes (79%) (ANCA 8 tratados: 2 RC (25%), 5
RP (62,5%), 1 no respuesta (12,5%); Crioglobulinemia: 5 tratados, 2 RC (40%), 1 RP (20%), 1
no respuesta (20%), 1 éxitus; LES: 3 tratados, 3 RC (100%); NM: 6 tratados, 2 RC (33,3), 3 RP
(50%), 1 no respuesta (16,6%) y GN fibrilar: 2 tratados, 1 RC (50%), 1 no respuesta (50%)).
Doce pacientes recibieron 26 tratamientos sucesivos tras el inicial. La indicacion fue clinica en
15 casos, recuperacion de CD19 en 1y por protocolo en 10. La evolucién de los pacientes que
respondieron inicialmente fue significativamente mejor que la de los no respondedores. La
ausencia de respuesta se relacioné con la Cr al inicio del tratamiento (p<0.05). En 10 de las 166
infusiones se produjeron efectos adversos leves (4 fiebre o escalofrios, 1 disnea, 1 artralgias,
2 prurito, 1 cefalea, 1 nauseas) que no obligaron a modificar el tratamiento. Hubo un caso de
neutropenia grave. De los 16 pacientes en los que se dispone de datos evolutivos, 5 presentaron
hipogammaglobulinemia significativa (3 moderada -IgG 300-500 mg/dl- y 2 grave -lgG
Conclusiones: Rituximab se ha mostrado como un farmaco eficaz en diversas glomerulopatias,
pero debe tenerse en cuenta el riesgo de neutropenia, hipogammaglobulinemia e infecciones
graves. La naturaleza retrospectiva del estudio y el nimero de pacientes tratados es una limi-
taciéon para extraer conclusiones definitivas;son necesarios estudios prospectivos con mayor
numero de pacientes.

EN EL AREA DE FUENLABRADA

A. CORREGIDOR GUERRA!, L. LOZANO MANEIRO? A. PUENTE GARCIA? C. RUIZ DE VALBUENA

BUENO?, A. CASTANO PASCUAL?, J. RUIZ RUIZ*
"UNIVERSIDAD REY JUAN CARLOS. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE FUENLABRADA (MADRID),2NEFRO-
LOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE FUENLABRADA (MADRID), >ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL
UNIVERSITARIO DE FUENLABRADA (MADRID), *MEDICINA INTERNA. HOSPITAL UNIVERSITARIO DE FUEN-
LABRADA (MADRID)
Introduccién: La NL suele aparecer a los 3 anos del diagnostico en el 75% de los pacientes con LES, con
expresion clinica solo en el 30-50%. Es fundamental la realizacion de biopsia renal para determinar el
tipo de nefritis, su prondstico y la actitud terapéutica.
Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y la evolucion de los pacientes diagnosticados de NL por
biopsia renal en nuestro centro en los ultimos 12 afos.
Material y Métodos: Estudio observacional descriptivo transversal de todos los pacientes diagnostica-
dos por biopsia renal de NL. Se recogieron variables epidemioldgicas, clinicas, analiticas y terapéuticas al
diagnéstico, a los 3, 6,12 'y 24 meses y en la Ultima revision.
Resultados: Se diagnostico NL en 22 (9.2%) de las 238 biopsias renales realizadas, 85% son muijeres, el
88% en edad fértil con edad media de 29,4 anos. Sélo 4 (20%) estaban previamente diagnosticados de
LES. El cuadro clinico, la clase histolégica y la afectacion extrarrenal se resumen en la tabla 1. Nuestros
enfermos presentan menor proporcion de insuficiencia renal (15% vs 30%) y de sindrome nefritico
(10% vs 20%) respecto a lo descrito en la literatura.
En la evolucién, la respuesta completa fue del 100%, s6lo un paciente (5%) tuvo una recidiva, y nin-
guno presentd insuficiencia renal ni
requirio tratamiento renal sustitutivo
(TRS) con didlisis o trasplante. Respecto
a los hallazgos histolégicos, la c\age % Cuadro Clinico
es la més frecuente, como es habitual, predominante
pero encontramos una proporcion mas
elevada de clase V (20% vs 15%) y
muy escasa de clase Il (5% vs 20%). En
ningun caso se detecté neoplasia, que
se ha visto asociada en el 3.6% de los
enfermos.
Conclusion: En nuestro medio la NL
es menos frecuente que en el Registro
SEN (9.2%vs 12%?, CON UNa Propor-  pe. o ion
cién menor de mujeres (6:1 vs 7:1) Y  extrarrenal
mayor de aquellas en La distribucion
de los distintos tipos de NL es similar
a la descrita. El tratamiento utilizado es  Creatinina
el consensuado en las distintas guias y Proteinuria/
la evolucién de nuestros pacientes fue — Creatininuri
mejor.
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TRATAMIENTO CON TACROLIMUS ASOCIADO A MICOFENOLATO (MULTITARGET)

EN NEFRITIS LUPICA

FJ. DE LA PRADA ALVAREZ', K. KLIMEK', F. ALONSO GARCIA', MJ. GOMEZ RODRIGUEZ', WA. AGUI-

LERA MORALES', M. ALMENARA TEJEDERAS', FJ. TOYOS MIERES?, M. SALGUEIRA LAZO'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA (SEVILLA/ESPANA), 2REUMATOLOGIA.
HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA (SEVILLA/ESPANA)
Introduccion: Entre un 20-30% de paciente con Nefropatia LUpica no consiguen una remision
completa tras la fase de induccion, empeorando su prondstico al ser mas probable la aparicion
de recaidas y la progresion de la enfermedad renal por persistencia de proteinuria.
Material y metodo: Presentamos una serie de ocho pacientes con Nefropatia Lupica biopsiada
(Tipo Il (3) y Tipo IV (5)), en tratamiento de mantenimiento con Micofenolato Mofetil (MMF)
durante un tiempo medio de 39 meses, y persistencia de proteinuria. Dos pacientes presenta-
ban ERC G4, uno G3By el resto G1-G2. Tras introducir Tacrolimus (TAC) a bajas dosis (2mg/12
horas) y reducir la dosis de MMF (500 mg/12 horas), se hizo un seguimiento trimestral durante
12-15 meses.
Resultados: En todos los pacientes se objetiva una reduccién progresiva de la proteinuria.
Las dos pacientes con ERC G4, a pesar de la reduccion de la proteinuria, precisaron inicio
de tratamiento renal sustitutivo por progresién de su enfermedad a los 9 meses de inicio del
tratamiento; en el resto de pacientes el estadio de la funcién renal permanecié estable. Los
niveles plasmaticos de TAC se mantuvieron en niveles subterapeuticos para evitar toxicidad. Se
produjeron dos complicaciones infecciosas: reactivaciéon de herpes zoster (ERC G4) y Neumonia
por C. Burnetti (ERC G3B). En el mismo periodo hubo otras 2 pacientes con NL y neumonia
por C. Burnetti. No aumento el consumo de farmacos antihipertensivos durante el periodo de
seguimiento. Los niveles plasméaticos de Tacrolimus se mantuvieron en niveles subterapéuticos
para evitar toxicidad.
Conclusiones: Segun los datos de nuestra serie, en pacientes con Nefropatia Lupica con per-
sistencia de proteinuria tras la fase de induccion, el tratamiento combinado con MMF + TAC a
bajas dosis, reduce la proteinuria en cualquier estadio de Enfermedad Renal.

3 meses ' 6 meses ' 9 meses ' 12 meses ' 15 meses

NES EN SU DIAGNOSTICO

M. UGARTE CAMARA!, L. LOPEZ MENDOZA', R. CABRERA PEREZ', V. CABELLO CHAVES', A. GUE-

RRERO RISCOS', JL. ROCHA CASTILLA', MA. PEREZ VALDIVIA', FJ. TORO PRIETO'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL VIRGEN DEL ROCIO (SEVILLA)
Introduccion: La manifestacion renal mas frecuente en el Lupus Eritematoso Sistémico (LES)
es la Nefropatia Lupica (NL), con una prevalencia que puede llegar a un 69 % en el curso de la
enfermedad. La NL condiciona la morbimortalidad de estos pacientes, no obstante en las ulti-
mas décadas ha mejorado la supervivencia global gracias al diagnéstico y tratamiento precoces.
Aun asi, la incidencia de desarrollar Enfermedad Renal Crénica Terminal (ERCT) es del 10.1 % a
10 afios. En la practica clinica habitual en determinadas situaciones existen dudas a la hora de
establecer la indicacion de la biopsia renal, siendo fundamental el uso de variables biolégicas
y/o clinicas que nos sirvan para identificar el dafo renal cierta garantia.
Objetivo: Describir la correlacion entre variables clinicas y/o biol6gicas que motivaron la reali-
zacién de biopsia renal y los hallazgos anatomopatolégicos.
Metodo: Estudio descriptivo en pacientes con diagndstico de NL entre el afio 2008 y 2018. Con
recogida de datos demograficos asi como de afectacion clinica, variables analiticas (Creatinina
sérica, Proteinuria, hematuria, albumina, PCR, VSG, Fraccion del complemento C1qy Autoanti-
cuerpos Anti-DNA, RNP y Sm), asi como histolégicas (Clasificacion, porcentaje de glomeruloes-
clerosis e IFTA y/o infiltrado intersticial). Andlisis estadistico por SSPS 22.0
Resultados: Se analizaron 45 pacientes con NL con una edad de 32 afos (mediana) siendo
el 76,6% muijeres. El diagndstico histologico mas frecuente fue la NL proliferativa tipo IV (30),
siendo la forma de expresion méas frecuente el Sd. Nefrético (SN) (46%) seguida del Fracaso
Renal Agudo (FRA) (40%) y de la proteinuria asintomatica (PA) (33%). En el caso de NL prolife-
rativa tipo Il (6) la PA'y el FRA fue lo més frecuente (50%) y en la no proliferativa tipo Il (5 casos)
el FRA (60%) sequida a igual frecuencia de la PA'y el SN (40%). En la forma tipo V (3 casos) la
expresion mas frecuente la PA (100%). Con respecto a las variables no renales la coincidencia
de consumo del C1q junto con positividad de Anti-DNA se dio en 20 casos de los cuales el 95%
tenian un diagnostico histologico de una forma proliferativa tipo IV y Il (18/3). Por otro lado la
triple positividad de Anti-DNA, Anti-Sm y Anti-RNP se observé en 20 casos siendo el hallazgo
histolégico mas frecuente las formas prolferativas (90%).
Discusion: Al igual que en trabajos previos existe una discordancia entre la expresion clini-
ca-biolégica con los hallazgos histolégicos. Existen variables biolégicas de dafo renal que
acompanadas de variables no renales como el consumo del C1q vy la positividad de Anti-DNA
potenciarian la capacidad de predecir un mayor dano histolégico.
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GLOMERULONEFRITIS MEMBRANOSA

E. MERINO GARCIA', RM. PLATA SANCHEZ', FJ. BORREGO UTIEL'

'NEFROLOGIA. NEFROLOGIA - COMPLEJO HOSPITALARIO DE JAEN (JAEN/ESPANA)
Objetivo: En raza blanca se ha descrito que pueden emplearse dosis méas bajas de ciclofosfami-
da como tratamiento de la nefropatia membranosa(NM).MMF puede ser empleado también en
NM. Comparar eficacia del tratamiento de nefropatia membranosa con un régimen inicial con
ciclofosfamida (CIF) a dosis bajas frente a micofenolato mofetil (MMF).
Material y métodos: Pacientes diagnosticados con nefropatia membranosa con tratamiento
inmunosupresor. Tratamiento inicial:prednisona 40-60 mg/dia+ciclofosfamida(CIF) a dosis bajas.
Se recoge respuesta cada 6 meses durante 2 primeros afos. Remision completa:proteinuria
Criteriores remision parcial:reduccion proteinuria>50%;proteinuria Resultados.
Incluimos 32 pacientes,57+14 afos, 20 varones(62,5%). Meses postbiopsia 30+59(rango
0-272). Peso 75,3+13,6 kg. Cr 1,2+0,8 mg/dl(0,6- 4,2) y MDRD 71+27ml/min/1,73m2.
CIF en 19 pacientes y 13 pacientes con MMF.
Dosis inicial prednisona: 52,5+11,6 mg/dia, mediana 60; 0,71+0,17 mg/kg/dia con mediana 0,72
ma/kg/dia. Dosis CIF inicial: 93+23 mg/dia (mediana 100) y 0,72+0,65 mg/kg/dia (mediana 0,89);
>100 mg/dia en 10,6%, 100 mg/dia en 57,9%, 75 mg/dia 21,1%, 50 mg/dia en 10,5 mg/dia.
Dosis MMF inicial:1461+380 mg/dia (mediana 1500); 1000 mg/dia 30,8%, 1500 mg/dia 46,2 %,
2000 mg/dia 23,1%. Comparando CIF vs MMF no observamos diferencias en edad, peso, me-
ses postbiopsia, dosis inicial prednisona, Cr y FG-MDRD4, albuminemia, colesterol, proteinuria
y albuminuria. Evolucion grupo CIF:proteinuria/Cr mes0 4625+4203, mes6 1167+£1492; mes12
447+574; mes18 383+533, mes24 370+480 mg/dia (p<0,001 desde mes6).
Evolucién grupo MMF:proteinuria/Cr mesO 5178+3897, mes6 2096+2570;mes12 963+1465;
mes18 633+718,mes24 137+110 mg/dia (p<0,001 desde mes6).
NO hubo diferencias en reduccién de proteinuria al comparar CIF vs MMF. Remisién a los:
- 6m:completa CIF 15,8% y MMF 16,7 %; parcial CIF 73,7% y MMF 66,7 %; proteinuria y MMF
50% (diferencias no signif).
- 12m:completa CIF 35,3% y MMF 33,3%; parcial CIF 64,7% y MMF 66,7 %; proteinuria
- 18m:completa CIF 53,3% y MMF 42,9%; proteinuria 150-500 mg/gCr CIF 26,6% y MMF 14,3%.
- 24m:completa CIF 42,9% y MMF 66,6%; proteinuria 150-500 mg/gCr CIF 35,7% y MMF 33,3%
Efectos secundarios: 1 herpes zéster con MMF.Un paciente con leucopenia con CIF. Un pac con
diarrea por lo que suspende MMF y se pone CIF y luego se pasa a tacrolimus.
Cambios de medicacion: grupo CIF: mes6 se cambian 3 a MMF (1 por leucopenia), en mes12
solo 4 con CIFy 5 con MMF, 5 sélo con prednisona; mes18 4 pacientes sin medicacion y 5
pasan a MMF; mes24 4 pacs sin medicacion y 6 con MMF. - grupo MMF: mes6 1 pac pasa a
CIF; mes12 pasa 1 a tac; mes18 se retira prednisona y se cambia a CsA; mes24 de 6 pacs que
llegan a esta fecha, todos estan con alguna medicacion.
Conclusiones: El tratamiento de NM con bajas dosis iniciales de ciclofosfamida es eficaz y
bien tolerado. Tratamiento inicial con MMF tiene respuesta similar a ciclofosfamida. Ambos
tratamientos son bien tolerados.
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IGA TRAS TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR

E. MERINO GARCIA!, RM. PLATA SANCHEZ', FJ. BORREGO UTIEL'

'NEFROLOGIA. NEFROLOGIA - COMPLEJO HOSPITALARIO DE JAEN (JAEN/ESPANA)
Introduccion: La clasificacion de Oxford de la nefropatia IgA ha demostrado tener caracter
prondstico en supervivencia renal, junto a la proteinuria y grado de insuficiencia renal. Nuestro
objetivo fue analizar la respuesta al tratamiento con esteroides segun los parametros de esta
clasificacion.

Material y metodos: Pacientes con nefropatia IgA diagnosticada por biopsia renal, some-
tidos a tratamiento inmunosupresor por deterioro de funcién renal o por incremento de la
proteinuria.

Resultados: Analizamos respuesta a los 6 meses en 34 pacientes y a los 12 meses en 14
pacientes. Edad 42+13 anos, 25(73,5%) varones. Peso 74,7+14,5 kg. IMC 26,7+5,5 kg/m2.
Cr inicial 1,8+1,0 mg/dl, FG-MDRD4 56+30 ml/min/1,73m2 Proteinuria basal: 1756+1930
mg/g Cr (mediana 1040) Albuminuria inicial: 1088+1101 mg/g Cr (mediana 755)

M1:76,7%. E1: 46,7%. S1: 50%. T: T0 46,7%, T1 50%, T2 3,3%. Ext: 25,8%

Vasos: Hiperp.musc. 26,7%, hialinosis 30%, prolif intimal 30%.

Prednisona inicial: 0,78+0,13 mg/kg/dia (mediana 0,78) y 57+9 mg/dia (mediana 60).
Ciclofosfamida: 1 pac 50 mg/dia, 1 pac 75 mg/dia, 4 pacs 100 mg/dia, 1 pac 125 mg/dia. La
Proteinuria y Cr fueron mayores en pacientes M1 aunque no significativo.

El peso e IMC, dosis de prednisona fueron mayores en pacientes con E1 (signif). No hubo claras
diferencias en S1.

ANOVA para T mostrd mayor peso e IMC, mayor proteinuria y albuminuria, y Cr mas alta en
T14T2 vs TO.

La proteinuria descendi6 en 67-70% de los pacs a los 6 meses 'y 64% a los 12 meses. La media-
na de reduccion de proteinuria fue del 31-34%.

Observamos descenso de la proteinuria a lo largo del tiempo: basal 1756+1930; 6m 1416+1747;
12m 802+697 mg/gCr (p<0,05). La albuminuria también descendié: basal 1088+1102; 6m
946+1175; 12m 552+510 mg/g Cr (p<0,05).

La funcion renal no se modifico significativamente.

En anélisis univariante, no observamos influencia en la evolucién de la proteinuria y albuminuria
por ninguna variable MEST, Ext o vasculares. Tampoco con cambios del FG o Cr sérica. Con ana-
lisis de medidas repetidas ajustado para grado de proteinuria basal (terciles) observamos mayor
descenso de albuminuria y proteinuria en pacientes con mayor proteinuria basal.

Un 30% sufrieron deterioro de FG sin encontrar tampoco relacién con parametros histologicos
o con grado de proteinuria o funcion renal de base.

Conclusiones: El tratamiento con prednisona reduce la proteinuria a corto plazo, no relacio-
nandose su efecto con ninguin parametro histolégico de la clasificacion de Oxford.
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OXFORD

L. SOBRINO DIAZ', C. ANDRADE LOPEZ', B. VIVANCO ALLENDE?, M. GONZALEZ GUTIERREZ?, M.

SUAREZ FERNANDEZ?, J. BANDE FERNANDEZ', M. GAGO FRAILE'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO CENTRAL ASTURIAS (OVIEDO/ESPANA), 2ANATOMIA PATOLO-
GICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO CENTRAL DE ASTURIAS (OVIEDO/ESPANA), *NEFROLOGIA. HOSPITAL
UNIVERSITARIO CENTRAL DE ASTURIAS (OVIEDO/ESPANA)
Introduccion: La nefropatia IgA (NIgA) es la glomerulonefritis primaria mas frecuente. La exis-
tencia de una IgA1 deficiente en galactosa da lugar a la formacién de inmunocomplejos que se
depositan a nivel mesangial e inducen inflamacion y dafo renal.
Factores tradicionales de mal prondstico son el sexo masculino, edad mayor de 30 afos, la pro-
teinuria mayor de 1gr, la HTA y el filtrado glomerular elevado. Se ha propuesto la clasificacion
de Oxford como herramienta prondstica a largo plazo, aunque la ausencia de datos anatomo-
patologicos como la proliferacion extracapilar, las lesiones vasculares o el depdsito de C3'y C4d
parece que podrian ennegrecer su capacidad predictiva.
Material y métodos: Pacientes biopsiados con diagnostico de nefropatia Ig A entre 2014-
2018 en nuestro centro. Analisis de variables clasicas y analisis estadistico meidante compara-
cion de medias y chi cuadrado.
Resultados: Presentamos una poblacién 31 pacientes con edad media de 43 aios, 23 varones.
El motivo de biopsia mas frecuente fue la proteinuria (61,3%).
Al observar los hallazgos histolégicos descritos como de peor pronéstico comprobamos:
Grupo C3+ en biopsia tienen funcién renal similar a la presencia de lesiones S1/T1-2, ambas
tienen mas casos con proteinuria >1g y hematurias moderadas que los pacientes con SOTO y
con C3-.
No encontramos diferencias estadisticamente significativas en el nivel de creatinina, en la pro-
teinuria ni en la hematuria para el C3+ ni para las lesiones S1/T1-2.
La presencia de dafo vascular se acompana de peor funcion renal (p <0,05) y proteinuria >1g
(p<0,05), sin presencia de hematuria moderada/intensa.
Conclusiones: Consideramos que aun siendo Util la clasificacion MEST tiene pobre valor pronos-
tico ya que deja fuera los peores casos, al no considerar las lesiones vasculares. Abogamos por la
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1 64 TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR Y EVOLUCION DE FUNCION RENAL Y PROTEI-

NURIA EN GLOMERULOESCLEROSIS FOCAL Y SEGMENTARIA (GEFS)

E. MERINO GARCIA', RM. PLATA SANCHEZ', FJ. BORREGO UTIEL'

"NEFROLOGIA. NEFROLOGIA - COMPLEJO HOSPITALARIO DE JAEN (JAEN/ESPANA)
Introduccion: La glomeruloesclerosis focal y segmentaria(GEFS) precisa precisa un tratamiento
variado y cambiante que se adpate a las caracteristicas del paciente.

Material y métodos: Revisamos biopsias renales con diagndstico de GEFS.Recogimos bioqui-
mica en sangre y orina,tratamiento inmunosupresor y concomitante.Dividimos la poblacion en
tres grupos:sin tratamiento(NADA),tratamiento prednisona(PRED) y prednisona+ciclofosfamida
(PRED+CIF).

Resultados: 48 Pacientes,47+13 anos(15-71),Varones 37(77,1%),35+57 meses desde biopsia
hasta tratamiento.Diabéticos 8(16,7%).Tratamiento inicial:NADA 13 pacs,PRED 17 pacs y PRE-
D+CIF 18. Comparando grupos no fueron diferentes en edad.En grupo NADA fue mayor el pe-
so(p= 0,001) y glucosa(p=0,015).Leves diferencias no significativas en Cr plasmatica, GFR,coles-
terol total,HDL (p=0,055) y albimina sérica.No diferencias en albuminuria/Cr ni proteinuria/Cr.
GRUPO NADA: No variacion significativa en parametros bioquimicos séricos.Leve descenso de
albuminuria(Om 1168+738;6m 787+426;12m 668+396 mg/gCr;p= 0,051 en 6m) y proteinu-
ria(Om 1652+1003;6m 1285+802;12m 957+502;p= 0,099 en 6m).

GRUPO PREDNISONA: Dosis inicial:0,8+0,12 mg/kg/dia,55+8 mg/dia(rango 40-60).Sin predni-
sona a los 6m en 4 pacsy 5 pacs a los 12m. Dos pacs tomaban Ciclofosfamida a los 6my 1 a los
12m.MMF tomaban 2 pacs a los 6my 1 alos 12my en 2 pacs a los 12m se habia introducido
ciclosporina. No hubo variaciones significativas en glucosa y hemograma.Colesterol descendié
ligeramente(p= 0,058),también LDL sin cambios en albuminemia.

Descendi6 significativamente la Albuminuria(p=0,009 en 6m;P=0,021 en 12m) y la proteinu-
ria(p=0,015 en 6m;p=0,008 en 12m). GRUPO PRED+CIF: Dosis inicial prednisona: 56+11 mg/
dia (24-60) y 0,7+0,1 mg/kg/dia (0,3-0,9). Se retiré la prednisona en 4 pacs a los 6m y en 8 pacs
a los 12m. Dosis inicial ciclofosfamida: 1,3+0,3mg/kg/dia(0,8-2) y 106+11mg/dia(100-125).A
los 6m se retiré en 11pacs y se cambié por MMF en 2 pacs y 2 por tacrolimus. Leucocitos y
Hb no descendieron significativamente. Glucosa subi¢ ligeramente sin significacion. Colesterol
descendio no significativamente. No cambios en albuminemia. Hubo descenso significativo de
albuminuria (Om 1711+1288; 6m 963+1219; 12m 1088+1395 mg/gCr; p= 0,012 en 6m y p=
0,034 en 12m) y de proteinuria (Om 2494+1930; 6m 1463+1668; 12m 2099+3584; p= 0,005
en 6my p= 0,030 en 12m).

RESPUESTA GLOBAL: Pacientes que mejor respondieron tuvieron albimina mas baja y colesterol
mas alto. Cuando albuimina inicial 2,5 g/dl el 50% de pacs a los 6m y 50% a los 12m tenian
proteinuria<150 mg/gCr, frente a sélo 2,7% y 6,7 % cuando era >2,5 g/dl (p<0,001 y p=0,017).
Conclusiones: La GEFS muestra una respuesta baja al tratamiento con esteroides o esteroi-
des/ciclofosfamida, siendo frecuente la necesidad de introducir otros inmunosupresores. La
respuesta parece mejor en pacientes con hipoalbuminemia e hipercolesterolemia iniciales. La
GEFS asociada a obesidad no muestra reduccién espontanea significativa de la proteinuria con
medidas conservadoras.
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UTILIDAD DE LA REBIOPSIA RENAL EN PACIENTES CON NEFRITIS LUPICA

1 6 N. RODRIGUEZ MENDIOLA', MJ. GARCIA VILLANUEVA?, ME. DIAZ DOMINGUEZ', L. BLANCO WAL-

TERS', L. VILLALOBOS SANCHEZ?, V. LOPES MARTIN', WA. SIFUENTES GIRALDO?, M. RIVERA GO-

RRIN', A. SAINZ GONZALEZ?, M. FERNANDEZ LUCAS'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL RAMON Y CAJAL (MADRID/ESPANA), REUMATOLOGIA. HOSPITAL RAMON Y
CAJAL (MADRID/ESPANA), *ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL RAMON Y CAJAL (MADRID/ESPANA)
Objetivo: Analizar |a repercusion de la rebiopsia renal sobre la actitud terapéutica, en pacientes
con diagnostico histolégico previo de nefritis [tpica (NL) que experimentan un empeoramiento
en los parametros clinicos de afectacion renal.
Pacientes y método: Estudio retrospectivo de enfermos con diagnéstico histolégico de NL
sometidos al menos a una rebiopsia renal. Estudiamos las variables demogréficas, clinicas, his-
topatologicas de la primera biopsia renal y sucesivas, tratamiento recibido y las modificaciones
terapéuticas en relacion al resultado de las rebiopsias.
Resultados: Analizamos 35 pacientes diagnosticados de nefritis lUpica entre 1978y 2017. 9 de
ellos habian sido rebiopsiados al menos en una ocasion y sumaban un total de 11 rebiopsias (7
pacientes con una rebiopsia y 2 pacientes con dos rebiopsias).
Todos los pacientes eran mujeres y de raza caucésica, salvo una hispana, con una edad media
en el momento de la rebiopsia de 31 + 12 afnos (14-55). La creatinina sérica media en el mo-
mento de la primera rebiopsia fue 0.8 + 0,17 mg/dl (0.5-1.06) y en la segunda 1.18 + 0,05 mg/
dl (1.15-1.23). La indicacién fundamental para la rebiopsia fue el aumento de la proteinuria,
hasta rango no nefrético en un 64 % de las pacientes y dentro de rango nefrotico en un 36 %.
En comparacién con la biopsia previa, 3 de las rebiopsias (28%) mostraron evolucion de una
forma no proliferativa a proliferativa (de Il a lll, de Il a IV'y de V a V+IV). 4 de las rebiopsias (36
%) partian de una clase proliferativa y cambiaron de clase pero dentro de dichas formas (3 de
IValllyy 1delllalV). Las 4 rebiopsias restantes (36 %) no mostraron cambio en el tipo his-
tolégico. Respecto a la biopsia basal, observamos una disminucién en el indice de actividad de
las rebiopsias (5,4 + 2.2 vs 3.4 + 2.5, p=0.017) y un aumento en el indice de cronicidad (0.8+
0.7 vs 2.9 + 3.2, p=0.027).
En todos los casos se llevaron a cabo modificaciones terapéuticas. En 9 casos (82 %) se aumentd
la inmunosupresion y en dos de ellos (18%) se disminuyo.
Conclusiones: La repeticion de la biopsia renal en casos de nefritis lipica con datos clinicos de
empeoramiento renal es relevante. El cambio de clase histolégica y la evolucién de los indices
de actividad y cronicidad, apoyan la decision de aumentar la inmunosupresion y son fundamen-
tales para disminuirla.

1 66 EXPRESION DE LA OXIDO NiTRICO SINTASA ENDOTELIAL (ENOS) EN VASCULITIS

RENAL ASOCIADA A ANCAS Y SU CORRELACION CLiNICO-PATOLOGICA

MA. VELASQUEZ VILLARROEL', S. GIMENEZ MOYANO?, J. VILLACORTA PEREZ?, F. DIAZ CRESPO?,

M. ACEVEDOS, E. CONDE, C. CASES’, B. SANCHEZ ALAMO?, L. GARCIA BERMEJO?, G. FERNANDEZ

JUAREZ®
TANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO GREGORIO MARANON (MADRID/ESPANA),?LABO-
RATORIO DE BIOMARCADORES Y DIANAS TERAPEUTICAS. HOSPITAL UNIVERSITARIO RAMON Y CAJAL
(MADRID/ESPANA), *NEFROLOGIA. HOSPITAL FUNDACION ALCORCON (MADRID/ESPANA), “ANATOMIA
PATOLOGICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO GREGORIO MARANON (MADRID/ESAPANA), *NEFROLOGIA.
HOSPITAL VIRGEN DE LA SALUD (TOLEDO/ESPANA), SLABORATORIO DE BIOMARCADORES Y DIANAS
TERAPEUTICAS. HOSPITAL UNIVERSITARIO RAMON Y CAJAL (MADRID/ESAPANA), "NEFROLOGIA. HOSP-
TAL FUNDACION ALCORCON (MADRID/ESAPANA), 3LABORATORIO DE BIOMARCADORES Y DIANAS TE-
RAPEUTICAS. HOSPITAL UNIVERSITARIO RAMON Y CAJA (MADRID/ESPANA), °NEFROLOGIA. HOSPTAL
FUNDACION ALCORCON (MADRID/ESPANA)
Introduccion: La activacion endotelial forma parte del proceso patogénico de la vasculitis renal,
sin que se conozca con exactitud los mecanismos implicados. La oxido nitrico sintasa endotelial
(eNOS) es una enzima implicada en el proceso adhesién leucocitaria y constituye un marcador
especifico de dicha activacién endotelial.
Material y Métodos: El objetivo fue analizar la expresion renal de eNOS en una cohorte de
pacientes con glomerulonefritis extracapilar asociada a ANCAs. Para ello se realizaron estudios
inmunohistoquimicos de eNOS en las biopsias renales. Se analizé la correlacion de dicha expre-
sion con las lesiones histolégicas y otros parametros clinicos.
Resultados: Se estudiaron 32 pacientes con edad media de 63+ 14.6 afos, de los cuales 84%
eran ANCA positivo, 78% con especificidad anti-MPO. La creatinina sérica media al debut fue
de 3.8 + 2.3 mg/dl. El numero medio de glomérulos por muestra fue de 20.7 + 9. Se observo
expresion de NOS en todas las biopsias, tanto en células endoteliales como en las células infla-
matorias y tubulares. La mediana de células que expresaban eNOS en el espacio intraglomerular
fue de 0.78 células/glomérulo (RIQ, 0-1.2), en el espacio intersticial de 8 células/mm2 (RIQ 5-
14), en los capilares peritubulares de 2.3 células/plano de corte (0.5-3), y en el compartimento
intratubular de 1 célula/plano de corte (RIQ 0.5-3).
El deposito de NOS en la luz del capilar peritubular se correlacioné de forma significativa con
la presencia de proliferacion extracapilar (p; 0,4) y con el deposito de complemento (C3d) a
nivel glomerular (p 0;,05). La mayor expresion de eNOS intraglomerular se asocié con peor pro-
ndstico renal, definido como la necesidad de didlisis cronica durante el seguimiento. (p; 0.14).
Conclusion: La expresion de eNOS en la biopsia de pacientes con vasculitis renal asociada
a ANCAS se asocia con lesiones histologicas mas activas, deposito del complemento y peor
prondstico renal a largo plazo.

A. MARTINEZ BELLIDO', C. CALVO GORDO', MA. FENOLLOSA SEGARRA!, E. MARTINEZ SEVILLA',

RA. ARLANDIS GALLEGO', B. GARCIA PERIS', JJ. SANCHEZ CANEL', A. RIUS PERIS', JR. PONS PRADES'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL GENERAL CASTELLON (ESPANA)
Introduccion: La glomerulonefritis segmentaria y focal pauciinmune con/sin vasculitis sistémica
con/sin ANCA circulante presenta un pronéstico fatal si no se instaura un tratamiento adecuado
de forma precoz. Segun las guias KDIGO (2012) la primera linea de tratamiento deberfa ser con
ciclofosfamida (1A) y la segunda linea con rituximab (1B).
Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo, observacional de los pacientes diag-
nosticados de vasculitis pauciinmune entre enero de 2007 y diciembre de 2017 en el Hospital
General de Castellon. Seleccionamos 40 pacientes, 21 hombres y 19 mujeres con una edad
media al diagndstico de 66.3 + 12.03 anos. Se realizé biopsia renal a 38 de ellos. El diagnéstico
de los dos casos no biopsiados fue clinico y analitico; los motivos de no biopsiar fueron en un
caso por tratarse de paciente monorreno y en otro caso por asociar importante comorbilidad.
Analiticamente el 95% (38) presenté positividad para ANCA siendo el 81.58% (31) p-ANCA, el
18.42% (7) c-ANCA y el 5% (2) ANCA negativos. Los motivos de ingreso al diagnéstico fueron:
deterioro de funcion renal (55%), sindrome constitucional (47.5%), fiebre (25%), artromialgias
(22.5%) y clinica respiratoria (22.5%). El valor medio de creatinina al ingreso fue de 3.49 + 2.03
mg/dL, alcanzando un pico maximo de 4.78 + 2.71 mg/dL. Todos nuestros pacientes presenta-
ron hematuria, asociando en un 65.79% proteinuria.
Resultados: Hasta 2014 fueron diagnosticados 22 pacientes: un 77.3% (17) recibié tratamien-
to con ciclofosfamida, un 9.1% (2) con rituximab y un 13.6% (3) no recibi6 tratamiento. Entre
2015-2017 los pacientes diagnosticados fueron 18: un 83.3% (15) se trat6 con rituximab como
primera linea [4 dosis semanales de 375 mg/m2], un 5.6% (1) con ciclofosfamida, un 5.6% (1)
con micofenolato mofetilo y un 5.6% (1) no recibié tratamiento. Tras la induccion con ciclofos-
famida un 66.7% (12) de los pacientes requirié una segunda linea de tratamiento por recidiva
41.7% (5), refractariedad 25% (3) o efectos adversos 25% (3). Esta segunda linea se realizd
con rituximab 75% (12) o con micofenolato 25% (3). El 100% de los pacientes tratados con
rituximab como primera linea no ha requerido de una segunda linea de tratamiento.
En los casos en los que se uso el rituximab como primera linea, el mantenimiento se realizé ad-
ministrando rituximab a dosis de 500 mg en funcién de sintomatologia clinica, CD19 y ANCA.
Conclusion: En nuestra experiencia, el rituximab puede considerarse una alternativa terapéuti-
ca de primera linea en induccién y mantenimiento de la vasculitis pauciinmune, comparable a
la ciclofosfamida en efectividad y perfil de seguridad.
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1 68 NEFROPATIA MEMBRANOSA: CUANDO HEMOS TRATADO Y COMO HA EVOLU-
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CIONADO

L. BLANCO ANDREWS', N. RODRIGUEZ MENDIOLA, E. CASILLAS', V. LOPES MARTIN', M. DIAZ DO-

MINGUEZ!, M. DELGADO YAGUE', H. SOSA BARRIOS', M. FERNANDEZ LUCAS'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL RAMON Y CAJAL (MADRID/ESPANA)
Objetivo: Analizar las caracteristicas de la nefropatia membranosa en el 4rea 4 de Madrid.
Pacientes y método: Estudio retrospectivo de enfermos con diagnéstico histologico o sero-
l6gico de nefropatia membranosa. Analizamos variables demograficas, clinicas, tratamiento y
evolucion.
Resultados: 36 pacientes diagnosticados de nefropatia membranosa entre 1982y 2017, segui-
miento minimo de un afo. Sus caracteristicas se muestran en la tabla adjunta.
12 de ellos (33 %) fueron diagnosticados de nefropatia membranosa secundaria (7 a lupus
eritematoso sistémico, 2 a neoplasias, 2 a VHB y 1 a sarcoidosis) y 24 pacientes (67 %) de
membranosa primaria.
Los 12 pacientes con membranosa secundaria recibieron tratamiento de su etiologia. 10 en-
fermos (84 %) presentaron remision completa, uno (8%) parcial y otro (8%) no respondio. El
tiempo medio de evolucion fue 109 + 96 meses (14-374) y no hubo diferencias significativas
entre la creatinina sérica al diagnéstico y al fin de seguimiento: 0.9 + 0.3 mg/dl (0.6-1.5) vs. 1
+ 0.5 mg/dl (0.6-2.2), p=0.255.
Entre los 24 enfermos con formas primarias tratamos de forma especifica 5 (21 %), 2 por
deterioro agudo de funcién renal y 3 por proteinuria superior a 4 g/dia més de 12 meses. Los
tratamientos fueron: 1 Ciclofosfamida y esteroides, 1 Rituximab, 1 Tacrolimus y 2 Adrenocorti-
cotropina sintética. Los 5 pacientes tratados normalizaron funcién renal (3 remision completa
de proteinuria y 2 parcial). Entre los 19 enfermos (79 %) con formas primarias no subsidiarios
de tratamiento, presentaron remision espontanea completa 15 (79 %) y parcial 4 (21 %). Las
formas primarias (tratadas o no) tuvieron un tiempo de evolucién medio de 124 + 110 meses
(12-434) y no mostraron diferencias significativas entre creatinina al diagnéstico y al fin de
seguimiento: 1.1 + 0.6 mg/dl (0.5-2.5) vs. 1.2 + 1 mg/dl (0.5-5.7), p=0.520.
Conclusiones: La nefropatia membranosa primaria en nuestro area ha precisado tratamiento
con inmunosupresores en escasas ocasiones. La evolucion de esta nefropatia ha sido favorable
en la mayoria de los pacientes.
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CARACTERISTICAS CLINICOPATOLOGICAS Y RESPUESTA A TRATAMIENTO INMU-

NOSUPRESOR DE LA NEFROPATIA MESANGIAL IGM

FL. PROCACCINI', A. SHABAKA!, I. GALAN CARRILLO', S. GATIUS', A. RODRIGUEZ MORENO', M.

VELO PLAZA'

'NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINICO SAN CARLOS (MADRID)
Introduccion: La nefropatia IgM es una entidad clinicopatologica muy controvertida en la li-
teratura, que se caracteriza por hipercelularidad mesangial y depositos difusos dominantes de
IgM en el mesangio, y con una respuesta muy variable al tratamiento. El objetivo de nuestro
estudio es definir en nuestros pacientes con nefropatia mesangial IgM las caracteristicas clinicas
y la respuesta a tratamientos recibidos.
Material y método: Estudio retrospectivo de pacientes con biopsia renal de nuestro centro
entre enero 1990-diciembre 2017. Identificamos 21 casos que cumplian con la definicion de
nefropatia mesangial IgM. Excluimos a los pacientes con enfermedad sistémica asociada, pér-
dida del seguimiento o con datos incompletos en el informe de la biopsia renal quedando 19
pacientes en el andlisis final.
Resultados: 16 pacientes adultos y 3 pediatricos, con una edad media de 33,4+20,4 afos,
52,6% fueron varones. La presentacion fue como sindrome nefrético en 13 pacientes (68,4%),
proteinuria subnefrética en 5 (26,4%) y proteinuria nefrética en 1 (5,6%), con un filtrado
glomerular de 108,6+36,9 ml/min, proteinuria de 5,19+4,4 g/24h, un 78,9% presentaban mi-
crohematuria y el 10,5% hipertension.
En la microscopia dptica se encontré expansion mesangial e hipercelularidad mesangial en 95%
y 84,2% de los casos respectivamente. 3 pacientes (15,8%) presentaban glomerulosclerosis
focal y segmentaria y 1 paciente cambios minimos. 6 pacientes (31,6%) mostraban fibrosis
intersticial/atrofia tubular leve, y 9 tenian depdsitos hialinos vasculares leves-moderados. En la
inmunofluorescencia, ademés de los depositos mesangiales dominantes de IgM, se asociaron
depdsitos subdominantes de C3 (36,8%), C1q (26,3%), IgG (10,5%) e IgA (5,3%).
La mediana de seguimiento post-biopsia fue de 7,4 afos. Ningun paciente desarroll6 insuficien-
cia renal. 13/14 pacientes con sindrome nefrético y 1/5 pacientes con proteinuria subnefrética
recibieron tratamiento con esteroides, 28,6% de los cuales fueron corticorresistentes, y el 40%
de los corticosensibles fueron corticodependientes. Nueve pacientes (4 corticorrefractarios y
5 corticodependientes) recibieron tratamiento inmunosupresor (3 con ciclofosfamida[CfA], 2
con inhibidor de calcineurina[ICN], 2 con CfA+ICN, 1 con clorambucil+azatioprina, 1 con ICN,
clorambucil+micofenolato). Tras una mediana de seguimiento de 12 afos, 6 pacientes consi-
guieron la remisién completa con inmunosupresion y 2 una remision parcial.
Conclusiones: La nefropatia mesangial IgM es una patologia poco frecuente y estudiada. Clini-
camente suele manifestarse como sindrome nefrético asociada a microhematuria. Su espectro
morfolégico es variable y tiene una alta dependencia y resistencia a corticoides. Se necesitan
estudios multicéntricos para definir mejor las caracteristicas de la enfermedad, los factores de
riesgo de progresion de la enfermedad renal y resistencia al tratamiento esteroideo.
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PRONOSTICO DE LA VASCULITIS RENAL ASOCIADA A ANCA SEGUN LA CLASIFICA-
CION HISTOPATOLOGICA DE BERDEN

S. GATIUS', A. SHABAKA', J. VIAN', FL. PROCACCINI', M. MIRANDA!, R. LUCENA', M. HURTADO",
M. VELO PLAZA!

NEFROLOGIA. HOSPITAL CLINICO SAN CARLOS (MADRID)

Introduccion: La biopsia renal aporta una informacion diagnostica y pronostica muy util en
la glomerulonefritis pauci-inmune asociada a ANCA. Berden et al propusieron una clasificacion
histopatoldgica para su pronéstico. Nuestro objetivo fue validar las implicaciones pronésticas de
esta clasificacion en una cohorte de nuestros pacientes con vasculitis renal asociada a ANCA.
Material y método: Estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados de vasculitis renal aso-
ciada a ANCA con biopsia renal entre enero 1996-enero 2018. Las biopsias renales se dividieron
segun la clasificacion de Berden en 4 clases: focal, crescéntica, mixta y esclerotica. Se registraron
ademas los pardametros tubulointersticiales y lesion vascular. Se registraron datos demogréficos
y clinicos (en la presentacion y a 1y 3 afos de seguimiento). No se analizaron los resultados
segun los diferentes regimenes de tratamiento inmunosupresor utilizados.

Resultados: 43 pacientes con diagnéstico de vasculitis renal asociada a ANCA, con edad media
de 68,7+ 11,2 anos, 53,5% varones, 88,4% asociado a anti-MPO. Presentaron en el momento
de la biopsia un FGe CKD-EPI medio de 19,9+15,2 ml/min, mediana de proteinuria 1,47 g/24h
(0,88- 3,10), 76,8% con microhematuria >10 hematies/campo, BVAS Score media de 16+5. Las
biopsias renales se clasificaron segun la clasificacion de Berden de la siguiente forma: 18,6%
focal, 23,3% crescéntica, 39,5% mixta, 18,6% esclerdtica. 48,8% de los pacientes presen-
taban fibrosis intersticial moderada-severa, 53,5% atrofia tubular, y se encontr6 inflamacion
intersticial y tubulitis en 81,4% y 34,9% respectivamente. 37,2% tenian hialinosis arterial.
Tras una mediana de seguimiento de 16,0 meses (3,0-49,6), 14 pacientes (32,6%) progresaron
a enfermedad renal cronica terminal (ERCT), y 5 pacientes (11,6%) fallecieron.

La probabilidad acumulada de supervivencia al afo fue de 100% para la variante focal, de 60%
para la variante crescéntica, 87,8% para la variante mixta, y 25% para la variante esclerética
(p=0,007). En el analisis univariante el filtrado glomerular basal, el porcentaje de glomérulos
esclerosados y el grado de fibrosis intersticial se asocié a progresién a ERCT. En el andlisis
multivariante tras ajustar a funcion renal y otros parametros histopatoldgicos, el porcentaje de
glomérulos esclerosados, el porcentaje de semilunas epiteliales y el grado de fibrosis intersti-
cial se mantuvieron como predictores significativos de progresion a ERCT. En la regresion de
Cox el grado de fibrosis intersticial y >50% de glomérulos con semilunas epiteliales fueron los
predictores independiente de supervivencia renal (HR 7,1, IC 95% 1,6- 32,0y HR 7,7, IC 95%
1,7-35,6)

Conclusiones: Estos resultados validan la utilidad prondstica de la clasificacion histologica de
Berden en nuestros pacientes. A diferencia de algunos estudios publicados, en nuestra cohorte
el grado de fibrosis intersticial es también un predictor independiente de supervivencia renal.
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1 7 1 UTILIDAD DE REPETIR BIOPSIA RENAL EN LA NEFROPATIA LUPICA: ; ES NECESARIO
PARA LA ACTITUD TERAPEUTICA?
o C. RABASCO RUIZ', MI. ANSIO VAZQUEZ', M. SANCHEZ-AGESTA MARTINEZ', R. ORTEGA SALAS?, P.
ALJIAMA GARCIA', M. ESPINOSA HERNANDEZ'

'UGC DE NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO REINA SOFIA (CORDOBA/ESPANA),2UGC DE ANATO-
MiA PATOLOGICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO REINA SOFIA (CORDOBA/ESPANA)
Introduccion: La nefropatia lipica (NL) esta reconocida como complicaciéon del lupus erite-
matoso sistémico. Repetir la biopsia renal (BR) en pacientes con NL est4 recomendado para un
diagnostico exacto, predecir prondstico y para evitar sobretratar a pacientes con dafio crénico.
Revisamos nuestra experiencia de pacientes con NL en los que hemos repetido BR para ver que
papel juega en la decision terapéutica.
Material y métodos: Incluimos pacientes con NL diagnosticados en nuestro servicio con 2 BR
entre 1994-2017. De 66 pacientes con NL, seleccionamos para el andlisis 11 pacientes(17%)
con 2 BR. La BR se repitié por no respuesta a tratamiento (n=1) o por recaida (n=10). Ninguna
BR fue realizada por protocolo ni por remision.
Resultados: La 2°BR se realizo con una mediana de 69 meses (15-122) tras la 1°BR. La mediana
de edad en la 2°BR fue de 27 afos y 8 (73%) pacientes eran mujeres. Los datos de laboratorio
de ambas BR se muestran en la tabla. El tipo de NL mas hallada fue la tipo IV, tanto en la 1°BR
(73%) como en la 2°BR (73%). La mayoria de estos pacientes (6/11) mantuvieron el tipo IV
en la 2°BR. Ciclofosfamida+corticoides fue el tratamiento de induccién mas empleado tras la
1%BR: 10/11 (91%) y tan solo 2/11 (18%) se les mantuvo este tratamiento tras la 2°BR. A 8/11
pacientes (72.7 %) se les modifico el tratamiento tras la 2°BR: 6/8 (75%) recibieron micofenolato
(MMF)+prednisona y 2/8 (25%) azatioprina+prednisona.
Conclusién: En nuestros pacientes la 22 BR fue esencial para decidir la actitud terapéutica, pese
a que las lesiones de cronicidad habian progresado, se mantenia similar indice de actividad,
por lo que a todos los pacientes que estaban ya sin tratamiento se les volvio a reintroducir. De
nuestros 11 pacientes a ninguno se le retiré inmunosupresion pese a la progresion de FI/AT.
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DANO RENAL INDUCIDO POR INHIBIDORES CHECK-POINT

C. MOLIZ', E. CANLLAVI', T. CAVERO', B. REDONDO', M. FERNANDEZ', T. BADA', H. TRUJILLO', AM.

SEVILLANO', E. MORALES', M. PRAGA'
'NEFROLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO 12 DE OCTUBRE (MADRID)
Introduccién: Los buenos resultados obtenidos en el tratamiento de distintos tumores con
inhibidores de check-point (ICP) han extendido su uso en oncologia. Su mecanismo de accién
consiste en potenciar la respuesta inmune del enfermo, evitando la evasién inmunoldgica del
tumor. Dicho mecanismo ocasiona efectos adversos como dermatitis, hepatitis o hipofisitis. El
dano renal (DR) en forma de fracaso renal agudo (FRA) o sindrome nefrotico (SN) son compli-
caciones recientemente descritas con ICP, siendo su patogenia y manejo no bien conocidos.
Obijetivo: Describir las caracteristicas, evolucion y respuesta al tratamiento de los pacientes de
nuestro centro con DR por ICP.
Material y Métodos: Estudio retrospectivo en el que se recogen las caracteristicas clinicas,
evolucion y respuesta al tratamiento de 5 pacientes de nuestro centro que presentaron DR
asociado a CPI.
Resultados: El 80% de los pacientes fueron varones, con edad mediana de 78 (61-85) afos y
una creatinina sérica (Crs) basal de 1.7 (0.1-2.4) mg/dl. El 60% eran monorrenos. Tres pacientes
tenian un carcinoma urotelial, uno un cancer renal y otro un cancer de pulmén.
Cuatro pacientes presentaron FRA y uno SN. La causa del FRA fue una nefritis intersticial aguda
inmunomediada (demostrada por biopsia renal en 2). En ellos la Crs al debut fue de 3.5 (0.6-
6.2) mg/dl, presentando tres proteinuria significativa, 3 leucocituria y uno eosinofilia. Durante
su evolucion la Crs maxima fue de 4.9 (0.6-10.8) mg/dl, precisando un paciente de hemodialisis
aguda.
El paciente que presentd SN presenté funcion renal normal y su biopsia renal mostré una glo-
merulonefritis por cambios minimos.
Todos los pacientes se trataron con esteroides (0.5-1 mg/kg/dia en pauta descendente 4-6
semanas) y en los 4 con FRA se administraron también pulsos de esteroides (125 mg x3 dias). A
todos se les suspendio el ICP. A los 3 meses del inicio del tratamiento los cuatro pacientes con
FRA mejoraron su funcién renal, con una Crs de 1.8 (0.4-4.8) mg/dl, aunque uno fallecié por
progresion de su enfermedad de base. En el enfermo con SN tras el tratamiento se redujo la
proteinuria de 5.6 g/dia a 0.57 g/dia.
Conclusiones: Los enfermos con DR asociado a ICP presentan frecuentemente insuficiencia
renal crénica de base. El tratamiento con esteroides y suspension de ICP puede mejorar el DR
asociado a ICP. Las consecuencias de estas medidas sobre la evolucién del tumor no son conoci-
das. Se necesitan registros con mayor numero de pacientes para establecer un manejo dptimo.
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INCIDENCIA DE DANO RENAL EN PACIENTES CON GAMMAPATIAS MONOCLO-
NALES DE SIGNIFICADO INCIERTO. NECESIDAD DE DESPISTAJE DE GAMMAPATIA
MONOCLONAL DE SIGNIFICADO RENAL (GMSR)

L. DOMINGUEZ ACOSTA', S. ERRAEZ GUERRERO?, A. FERNANDEZ GARCIA?, B. ZAYAS PEINADO?, R.
ESCANO MARIN?, M. EADY ALONSO?, S. GARZON LOPEZ/, C. RUIZ CARROZA?, A. MARTIN ROME-
RO?, M. RAMOS DIAZ?

'HEMATOLOGIA. HOSPITAL JEREZ DE LA FRONTERA (CADIZ), 2NEFROLOGIA. HOSPITAL JEREZ DE LA
FRONTERA (CADIZ),:NEFROLOGIA. HOSPITAL JEREZ DE LA FRONTERA (CADIZ),*HEMATOLOGIA. HOSPI-
TAL JEREZ DE LA FRONTERA (CADIZ)

Introduccion: En el afo 2012 se introdujo el término GMSR para un grupo de patologias con
proliferacion de un componente monoclonal sérico no maligno o premaligno. Sin cumplir crite-
rios de mieloma multiple (MM) u otro desorden linfoproliferativo. Relacionados con criterios de
gammapatia monoclonal de significado incierto (GMSI) mas dario renal heterogéneo. Con una
prevalencia estimada del 0,32-0,53%, siendo una entidad infradiagnosticada. Es prioritario el
diagnostico y tratamiento antiproliferativo potencialmente efectivo debido a la alta morbi-mor-
talidad y la posibilidad de recidiva de post-trasplante renal.

Obijetivo: Determinar la incidencia de dafo renal en pacientes diagnosticados de GMSI y ana-
lizar su diagnostico y evolucion.

Material y método: Estudio observacional, retrospectivo. Se incluyeron pacientes con diagnés-
tico de GMSI del registro de gammapatia monoclonales de nuestro centro. Se recogieron datos
epidemioldgicos, caracteristicas de la gammapatia, aumento de creatinina sérica y FG CKD-EPI
(Si corresponde), causa del dano renal y su evolucion.

Resultados: De un total de 550 pacientes, 425 fueron incluidos por disponer de datos com-
pletos. Encontramos 192 GMSI, de las cuales 23,4% (45) presentaron Cr >2 mg/dly un 15,6%
(30) presentaron Cr 1,5y 2.0 mg/dl, si bien no se incluyeron. La edad media fue 81 anos,
igual distribucion por sexos. El 64% fueron IgG, el 22,5% IgA, el 4% IgM y 3% biclonal, con
un predominio de isotipos Kappa sobre Lambda (2,4/1). Segun la relacion temporal podemos
establecer 3 subgrupos: A) IR previa (15 pacientes) atribuida a nefroangioesclerosis (5), ne-
fropatia diabética (3), Sd. de Alport (1), poliquistosis renal (1), no filiada (4) y sélo 1 caso por
posible relacion entre ambos diagnosticos; B) IR posterior (16 pacientes), 12 por evolucién a
MM y 4 por posible GMSR; C) IR transitorias (14 pacientes) por fallo renal agudo (82%) o por
relacién con fallo multiorgénico perimortem (18%). Dos pacientes recibieron trasplante renal y
10 hemodiélisis (6 por patologia nefrolégica filiada, 2 por IR en el contexto de MMy 2 por IR no
adecuadamente filiada). El 33,3% (15) de los pacientes han fallecido.

Conclusiones: El deterioro de funcion renal en pacientes diagnosticados de GMSI orienta a una
asociacion causal, situacion necesaria para proporcionar un diagnostico de certeza mediante
biopsia renal y tratamiento orientado a la patologia de base con manejo multidisciplinario. A fin
de disminuir la morbi-mortalidad de estos pacientes aumentando la tasa de mejorfa, evitando
el deterioro progresivo de la funcién renal y procedimientos invasivos como la diélisis u otros.
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GAMMAPATIAS MONOCLONALES DE SIGNIFICADO RENAL: PRESENTACION CLiNI-
CA 'Y RESPUESTA AL TRATAMIENTO
I. CHIVATO MARTIN FALQUINA', R. FERNANDEZ PRADO', A. AVELLO ESCRIBANO', E. CASTILLO
RODRIGUEZ!, T. STOCK DA CUNHA SANTIAGO PINTO!, R. ESTERAS RUBIO?, J. ROJAS RIVERA, E.
GONZALEZ PARRA!
'NEFROLOGIA. FUNDACION JIMENEZ DiAZ (MADRID/ESPANA)
Introducciéon: Las gammapatias monoclonales de significado renal (GMSR) son causadas por
un clon aberrante de células plasméticas/células-B, que producen inmunoglobulinas (Ig) en ex-
ceso. Se depositan en el riidn como Ig completas o fraccionadas (cadenas ligeras [CL], cadenas
pesadas), induciendo dafo glomerular, tubulointersticial y/o vascular condicionando la apari-
cién de proteinuria, hematuria y disfuncion renal. El tratamiento dirigido a la clona aberrante,
podria detener la progresion del dafo renal.
Material y métodos: Estudio descriptivo observacional, tipo serie de casos, en 16 pacientes del
HUFJD, diagnosticados de GMSR mediante biopsia renal y deteccion de Ig monoclonal en san-
gre u orina entre 2011-2017. Se determind los niveles de CL en sangre y orina, tasa de filtrado
glomerular estimado (TFGe) mediante CKD-EPI, cociente urinario protefnas/creatinina [UPCR] al
inicio y final del tratamiento y tratamiento pautado.
Resultados: Seis pacientes (37,5%) debutaron con sindrome nefrético, 9 (56,25%) con hema-
turiay 2 (12,5%) con fracaso renal agudo. Once pacientes (68,75%) presentaban hipertension
arterial y 5 (31,25%) pacientes tuvieron un mieloma multiple asociado.
La creatinina sérica y la TFG basales fueron: 2,755+/-3,24 mg/dL y 55,36+/-35,58 ml/
min/1.73m2SC, respectivamente. El UPCR medio era de 4810 mg/g +/- 2940. Tanto las CL ka-
ppa y lambda estuvieron aumentadas en 4 pacientes (25%) cada una y ambas aumentadas en
3 pacientes (18,75%). En un paciente (6,25%) se desconocia. Once (68,75%) pacientes tenian
en ratio kappa/ lambda alterado.
El aumento de CL en sangre se asocié a menor TFGe y aumento del UACR en todos los pacien-
tes, aumento de UPCR en 2 (12,5%) y disminucion de UPCR en 1 paciente (6,25%). Al disminuir
las CL, la TFGe mejord en un 60% y UACR en 80%. El UPCR disminuia en 6 (37,5%) pacien-
tes. Se administré tratamiento inmunosupresor a 14 pacientes. En un 70% mejor6 la TFGe
(de 55,36+/-35,58 ml/min/1.73m2SC a 57,01+/-27,86 ml/min/1.73m2SC), 78% disminuyo el
UACR (de 2416,67+/- 2312,5 mg/g a 694,05+/-1607,8 mg/g), UPCR baj6 de 4810+/- 2940
mg/g a 1854,61+/-2769,53 mg/g. En 3 pacientes se detectaron CL en el rifdn sin aumento de
CL en sangre. De estos, 2 fueron tratados, mejorando la TFGe y el UACR.
Conclusiones: Esta serie pequena de pacientes sugiere que el dafio renal se asocia al aumento
de CL en sangre. El tratamiento inmunosupresor disminuyé los niveles de CL, mejorando la
funcién renal y la albuminuria y proteinuria. Este beneficio también se evidencié en pacientes
con CL normales en suero.
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