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buena respuesta5,6,7. En nuestro caso,

dada la afectación intersticial tan seve-

ra se indicó tratamiento con esteroides

orales: aunque no se logró una recupe-

ración completa de la función renal (po-

siblemente porque ya existía deterioro

de función renal varios meses antes de

efectuar la biopsia y la afectación histo-

lógica severa), al menos se logró una

estabilización de la función renal.

En conclusión, describimos el caso de

una nefritis intersticial severa en una

mujer con una colangitis esclerosante

primaria: en estos pacientes se debería

investigar si esta asociación podría en-

contrarse en el contexto de una patolo-

gía emergente, «enfermedad sistémica

relacionada con la IgG4+».
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En los pacientes diagnosticados de lupus

eritematoso sistémico (LES) con síndro-

me nefrótico, los hallazgos histológicos

más frecuentes son la glomerulonefritis

proliferativa difusa y la nefropatía mem-

branosa (clases IV y V de la clasificación

de la Organización Mundial de la Salud

[OMS], 1982)1.

Describimos una paciente con LES que

desarrolló un síndrome nefrótico secun-

dario a nefropatía por cambios mínimos

(NCM).

Se trata de una mujer de 59 años diagnos-

ticada de LES (fotosensibilidad, lupus

discoide, artritis y anticuerpos antinucle-

ares [ANA] +) 18 años antes, en trata-

miento con hidroxicloroquina y antiinfla-

matorios no esteroideos (AINE)

ocasionalmente; remitida por edemas de

miembros inferiores e hipertensión arte-

sante y se especuló con la posibilidad

de un nuevo síndrome.

Nosotros describimos un nuevo caso de

nefritis intersticial en una mujer con

una CEP. En nuestro caso, se valoró si

esta asociación podría estar en el con-

texto de una enfermedad esclerosante

relacionada con la IgG4+ que no pudi-

mos demostrar: primero, porque los ni-

veles plasmáticos de IgG+ fueron de 1

mg/dl (si bien la paciente presentaba

una disminución generalizada de todas

las inmunoglobulinas) y, segundo, por-

que en el estudio histológico renal no se

pudo determinar la positividad de IgG4.

Sin embargo, los niveles de IgG4+, por

sí mismos no son suficientes para poder

incluir o excluir el diagnóstico de enfer-

medad sistémica relacionada con la

IgG4+9. De hecho, nosotros encontra-

mos un denso infiltrado intersticial de

predominio linfocitario T CD4+, que

destruía prácticamente toda las estruc-

turas renales.

No existe un régimen de tratamiento es-

tandarizado para esta nueva entidad, si

bien la mayoría de las series indican

tratamiento con 30-60 mg/día de pred-

nisolona en pauta descendente, con

Figura 2. (A) IHQ (x20) con CD3. (B)

IHQ (x20) con CD4.  
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des inmunes en un mismo paciente sugie-

re un nexo patogénico. Por otra parte, al-

gunos autores2,4 estiman que la prevalencia

de la NCM en el LES es mucho mayor que

en la población general, y que el propio

LES sería el factor causal. La NCM repre-

sentaría una podocitopatía lúpica relacio-

nada con las alteraciones de los linfocitos

T en el LES4. Sin embargo, otros autores

sugieren que una NCM idiopática puede

aparecer sobre un LES en remisión5.

En la clasificación actual de la nefritis lú-

pica (ISN/RPS, 2004) se establece como

clase I la nefritis lúpica mesangial mínima,

caracterizada por glomérulos normales en

la microscopía óptica y depósitos mesan-

giales en la inmunofluorescencia y/o mi-

croscopía electrónica6. Hay casos de NCM

en el LES que, al igual que nuestra pacien-

te, no presentan depósitos significativos ni

en inmunofluorescencia ni en microscopía

electrónica5,7 y que no encajan en la clasifi-

cación actual de la nefrtis lúpica. En cam-

bio, según la clasificación de la OMS, po-

drían encuadrarse en una clase Ia.

En esta paciente no hubo relación tempo-

ral con la toma de AINE.

En resumen, el LES parece ser un factor

precipitante de la NCM. Sin embargo, en

los casos, como el descrito, en los que la

NCM aparece años después del LES, con

escasa o nula actividad lúpica y sin depó-

sitos en la biopsia renal, la relación pato-

génica es más dudosa.
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física: edemas en miembros inferiores

hasta rodilla, tensión arterial: 140/90

mmHg. En la analítica destacaba: hemo-

globina, leucocitos y plaquetas normales;

creatinina: 0,75 mg/dl; urea: 31 mg/dl;

colesterol total: 241 mg/dl; albúmina: 3,2

g/dl; ANA +: 1/640 (unos años antes: +

1/320); anti-Ro: 127,9 U/ml; C3-C4, anti-

La, ENA, anti-DNA, anticuerpos anticar-

diolipinas y anticoagulante lúdico norma-

les/negativos; proteinograma sin pico

monoclonal; proteinuria: 6,2 g/24 horas

(HRE: patrón glomerular selectivo); sedi-

mento: 12-20 hematíes/campo; uroculti-

vo negativo. Serología para hepatitis B,

C, virus de la inmunodeficiencia humana

y de Epstein-Barr negativa; citomegalo-

virus: exposición previa, RPR negativo.

Radiografía de tórax, ecocardiograma,

ecografía renal, mamografías, tomografía

tóraco-abdómino-pélvico y gastroscopia

sin alteraciones relevantes.

La biopsia renal percutánea (13 gloméru-

los) mostraba 2/3 de los glomérulos nor-

males y 1/3 con refuerzo mesangial, sin

engrosamiento de paredes capilares ni

otras lesiones (figura 1); en la inmuno-

fluorescencia aparecían, en menos de un

1/3 de los glomérulos, depósitos mesan-

giales de tipo IgM, sin IgG ni comple-

mento; la microscopía electrónica reveló

borramiento difuso de pedicelos y ausen-

cia de depósitos electrondensos, todo ello

compatible con NCM.

Se trató con prednisona 50 mg/día duran-

te 8 semanas y pauta descendente; la pro-

teinuria disminuyó progresivamente y a

los 14 meses del diagnóstico se encontra-

ba en remisión parcial/completa (protei-

nuria 480 mg/24h).

La NCM es un hallazgo poco frecuente en

el LES; se estima que la prevalencia en

adultos es menor del 2%2,3.

La NCM en el LES puede aparecer coin-

cidiendo con el diagnóstico de LES o con

un brote, pero también muchos años des-

pués del LES y sin aparente actividad de

éste2. Es controvertido si se trata de una

asociación casual o representa una subcla-

se histológica de nefropatía lúpica. En

principio, la aparición de dos enfermeda-

lógica del Hospital Clínico Universitario de San-

tiago de Compostela, su inestimable ayuda en

el estudio de microscopía electrónica.
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Figura 1. Biopsia renal percutánea.

Glomérulo ópticamente normal. PAS x 40.


