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para detectar y evaluar enfermedades ateroscleréticas debido
a factores de riesgo de ECV como hipertensién, diabetes,
dislipemia y sindrome metabdlico.

En nuestro estudio el IRV renal se encuentra elevado en una
pequena proporcién de pacientes trasplantados, relacionan-
dose sobre todo con la presién arterial sistémica y la presién
de pulso. No se relaciona con la toma de medicacién hipo-
tensora concreta. Los pacientes con DM o con mal control
glucémico muestran un IRV mas elevado. No guarda relacién
con el grado de proteinuria o funcién renal, ni tampoco parece
tener implicaciones pronésticas.
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Carta al Director

Nefropatia IgA: efectos a corto plazo del tratamiento con
prednisona sobre la proteinuria, funcion renal y relacién

con la clasificacion de Oxford

IgA nephropathy: Short term effects of prednisone treatment on
proteinuria, renal function and relation with Oxford classification

Sr. Director:

La nefropatia IgA (NIgA) es la enfermedad glomerular prima-
ria més frecuente en todo el mundo. Las variables clinicas
mas frecuentemente relacionadas con riesgo de desarrollo de
enfermedad renal terminal (ERT) para la NIgA son el grado

de proteinuria, el filtrado glomerular reducido de partida y la
presencia de hipertensién arterial’. Dada la gran variedad de
lesiones histolégicas mostradas en la NIgA, se homogeneizé
su descripcién y se buscaron variables que tuvieran significado
pronéstico para el deterioro renal, desarrollando la clasifica-
cién de Oxford??, que ha sido validada en diversos estudios®*.
Demostrar la eficacia de alguna medida terapéutica en la NIgA
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Tabla 1 - Evolucidn de la funcion renal y de la proteinuria y albuminuria tras el tratamiento con prednisona en pacientes con nefropatia IgA

Basal 6 meses 12 meses Valor de p?
Creatinina (mg/dl) 1,6+0,8 1,6+0,7 1,8+1,1 NS
FG-MDRD (ml/min/1,73 m?) 58+ 28 58425 52424 NS
Proteinuria (mg/gCr) 1.675+1.998 1.185+1.498 1.023 £1.4% <0,001
Albuminuria (mg/gCr) 1.023+1.134 806 +1.028 667 £973 0,003
Evolucién de la proteinuria (mg/gCr) segiin la clasificacién de Oxford (MEST-C)
Hip. mesangial 0 1.050+1.089 396+ 288 3924298 0,09
Hip. mesangial 1 2.0234+2.339 1.552+1.732 1.313+£1.787 0,002
Prol. endocapilar 0 1.562+1.510 9594937 699 + 546 0,014
Prol. endocapilar 1 1.960 +£2.633 1.527 £2.032 1.444+2.169 0,024
Esclerosis segm. 0 2.157 £2.658 1.625+1.981 1.554 +2.096 NS
Esclerosis segm. 1 1.378 £1.388 867 968 597 +£634 0,001
Atrof. Tub/Fib. Int. 0 1.311+£989 8254+ 1.052 1.079+£1.836 NS
Atrof. Tub/Fib. Int. 1 1.595+1.733 1.212+1.231 743 £725 0,002
Prol. extracapilar O 1.674+£1.550 1.183+1.168 1.053+1.481 0,005
Prol. extracapilar 1 2.027 £ 3.060 1.462+2.277 1.157 £1.801 0,016

Se observa globalmente un descenso significativo de la proteinuria y albuminuria a los 6 y 12 meses del tratamiento, sin cambios significativos en la funcién renal. Al estratificar segiin parametros
histolégicos de la clasificacion de Oxford observamos un descenso de la proteinuria en cada estrato de los parametros de la clasificacién de Oxford.

NS: no significativo.
2 Test de Friedman.

cL

/8-69:(T)TH'TC0C VIDOTOUIN



NEFROLOGIA 2021;41(1):69-87 73

es muy dificil dada la lenta evolucién de la enfermedad y
la necesidad de un tiempo muy largo de seguimiento. El uso
de esteroides se recomienda en casos con proteinuria > 1 g/dia
y filtrado glomerular >50 ml/min/1,73 m?, aunque también se
ha observado respuestas positivas con filtrados glomerulares
inferiores®, logrando una mejor preservacién de la funcién
renal, reduccién de proteinuria y de la microhematuria®”’,
aunque con frecuentes efectos adversos®®. La respuesta a
esteroides parece ser mayor en pacientes con proliferacién
mesangial y endocapilar, con glomeruloesclerosis e incluso
con fibrosis tubulointersticial®, aunque el prondstico no esta
claro en relacién con la clasificacién de Oxford.

Nuestro objetivo en este estudio fue revisar la respuesta a
corto plazo de la funcién renal y de la proteinuria de pacien-
tes con NIgA que fueron tratados con corticoides, teniendo
en cuenta los pardmetros histolégicos de la clasificacién
de Oxford. Revisamos pacientes que hubieran recibido tra-
tamiento con corticoides durante un minimo de 6 meses.
El estudio incluyé a 33 pacientes con 41+13 afios, con
23 varones (69,7%) y 73,2+12,4kg de peso. Tomando IECA
habia 19 pacientes, 7 con ARA2 y 7 con doble bloqueo.
Todos llevaban con este tratamiento al menos 6 meses
antes de iniciar tratamiento esteroideo (media de tratamiento
14 meses). Empleamos prednisona a dosis inicial de 40-
80mg/dia (<1mg/kg/dia) durante 2-3 semanas con descenso
gradual posterior de 10mg/cada 2-3 semanas hasta llegar
a 10mg/dia como tratamiento de mantenimiento durante
6 meses. Si la proteinuria habia descendido <250 mg/dia
antes de los 6 meses, se procedia a reducirla hasta sus-
penderla en 3 meses. La dosis inicial de prednisona fue
de 57+6mg/dia (mediana 60) y de 0,8+0,1mg/kg/dia. En
6 pacientes asociamos ciclofosfamida (50mg/dia en uno,
100mg/dia en 4 y 125mg/dia en uno) durante un maximo
de 6 meses. La prevalencia de las variables de Oxford fueron:
M1 63,6%; E1 42,4%; S1 45,5%; TO 39,4%, T1 45,5% y T2 3%; C
27,3%.

En la evolucién observamos un descenso significativo de
la proteinuria y de la albuminuria a los 6 y 12 meses, sin
observar cambios significativos en la funcién renal (tabla 1).
La proteinuria descendié en el 72,7% de los pacientes a los 6
meses y en el 81,8% a los 12 meses. La mediana de reduccién
de proteinuria fue del 40% a los 6 meses y del 45,8% a los 12
meses.

En la tabla 1 se muestra la evolucién de la proteinuria
segliin los parametros MEST-C de la clasificacién de Oxford.
La proteinuria basal fue mayor en pacientes con hiperplasia
mesangial, con proliferacién endocapilar, con atrofia tubu-
lar/fibrosis intersticial y con proliferacién extracapilar, aunque
no alcanzé significacién estadistica. En la evolucién obser-
vamos reduccién de los niveles de proteinuria de forma
general, en practicamente todos los estratos considerados
de la escala MEST-C. La presencia de hialinosis arteriolar,
hiperplasia muscular o de proliferacién intimal arterial no
mostraron influencia.

En algunos estudios se observa una peor respuesta al tra-
tamiento en casos con proliferacién mesangial M1, esclerosis
segmentaria S1 y atrofia tubular T1/T2°. Pero en otras publi-
caciones el empleo de corticoides mostrd reduccién de la
proteinuria y del ritmo de progresién del deterioro renal en

cuantia similar en ambos estratos de las variables de la cla-
sificacién de Oxford”. En nuestro caso a pesar de presentar
mayor proteinuria y peor funcién renal inicial en las catego-
rias 1 frente a la 0 de las variables MEST-C, hemos observado
reduccién de la proteinuria en todos los estratos estudia-
dos. Cuando se repiten biopsias renales tras tratamiento se
observa mejoria de todos los parametros proliferativos y de
los cambios de fibrosis y atrofia tubular cuando se emplean
corticoides'?, lo que podria explicar la falta de relacién con
los parametros basales histolégicos de la clasificacién de
Oxford.

Por tanto, en pacientes con NIgA el tratamiento con este-
roides puede producir una reduccién de la proteinuria con
independencia de las caracteristicas MEST-C. Faltan estudios
que aclaren el grado de respuesta esperable tras el uso de
esteroides sobre el deterioro del filtrado glomerular teniendo
en cuenta cada variable prondstica de la clasificacién MEST-
C.
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Carta al Director

Fibronectin glomerulopathy: A case report and literature

review
Glomerulopatia por fibronectina: informe de un caso y revisién de la
literatura

no evidence of amyloid deposits on Congo Red stain. Diffuse
Dear Editor, strong granular-smudgy staining was observed in mesan-

Fibronectin glomerulopathy (FNG) is an uncommon autoso-
mal dominant disease with age-related penetrance. Burgin®
first reported the diease in 1980. Strgm? verified fibronectin
glomerulopathy - a newly recognized autosomal dominant
kidney disease. It has been distinguished from these other
disease entities by the presence of glomerular fibrillary depo-
sits that show strong immune reactivity to fibronectin (Fn).
Here we report a case of FNG 2017 in our hospital. A 45-year-
old Chinese female was hospitalized because of edema for 7
days. She denied history of hair loss, oral ulceration, alopecia,
oliguria, joint pain, rashes and menstrual irregularities. She
had medical history of malignant hydatidiform mole 8-years
ago which had been cured. Her sister had nephritic syndrome
for ten years with no biopsy performed. Physical exami-
nation showed mild hypertension (158/119 mmHg) and leg
edema. The laboratory examination showed her daily urinary
protein, serum albumin, blood urea nitrogen and creatinine
were 4.21g/day, 40.9g/L, 4.39 mmol/L, 53 pmol/L. The blood
tests of liver function, lipid, immunoglobulin, complement,
antinuclear antibody spectrum, antineutrophil cytoplasmic
antibody, hepatitis B and C serology were all negative. The
renal and gynecologic ultrasound was normal. The kidney
biopsy was showed in Fig. 1. Light microscopy showed one of
25 glomeruli was sclerotic glomeruli, others showed moderate
to severe mesangial hypercellularity with a lobular appea-
rance with cellular mesangial nodules that were expanded by
matrix. Capillary walls showed stenosis, occlusion and base-
ment membrane thickening. Segmental mesangial insertion
and double track formation could be seen. Immunofliores-
cence only showed faint staining for IgM deposits in a band
pattern in the subendothelial spaces and testing of IgG, IgA,
C3, Cql, fibrinogen, albumin completely negative. There was

gial and subendothelial locations with fibronectin. Electron
microscopy showed 2 glomeruli that the capillary loops were
lobulated, and focal endothelial cells proliferated. The wall of
renal capsule is thickened and stratified. Extensive fine gra-
nular deposits in the mesangium and in the subendothelial
spaces could be seen with a diameter of 10-12 nm fibrils.

A PubMed and CNKI searching using the terms “fibronec-
tion glomerulopathy” yielded 35 English and 6 Chinese articles
reports of patients with clinical and (or) biopsy characteristics
until January 31, 2018. This allowed us to compare the disease
clinical features and biopsy features. A total of 86 patients, 52
male, 34 female, aged 3-88° years were reported in these lite-
ratures. 25% of patients receive renal replacement therapy.” 42
patients among 78 patients observed with nephritic range pro-
teinuria (more than 3.5 g/day). 53 patients among 85 patients
suffered from hypertension. 23 of 43 cases which were avai-
lable Urine Analysis had microhematruia. 23 cases’ serum
creatinine (normal values 0.6-1.3 mg/dl) was abnormal except
for 18 patients who did not provide renal function. Family
history was noted in 61 patients. 57 patients of the literatu-
res were provided with renal biopsy. 47 patients were tested
intense staining for the serum fibronectin by immunohisto-
chemistry which was the basis for the diagnosis. The Congo
red staining is negative.

FNG is a newly recognized autosomal dominant heredi-
tary renal disease. The deposition of Fn in the glomeruli
is the key to FNG. The increasing Fn leads to some glo-
merular diseases. FNG is considered to be a hereditary
disease and associated with mutations in the Fnl gene.*®
By haplotype analysis, p.Pro1472del and p.Leul974Pro are
fundamental mutations.® FNG is considered an unimmune
glomerulopathy. Diagnosis of FNG is made only by renal
biopsy. Light microscopy has no diagnostic value for FNG.
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