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DITRODUCCION

Ia glemerulonafritis nambranopreliferativa as una ferma def

"lumerulsnafritis en la gue hay unantu-on la calular;dad-*

nombre y sur"lt ol de "nembruno feliferativa dotide a su-

sapariencia histolugica. 3n les ulﬁiﬁb#fdoé?a.fred afies 05~
ts entidad so ﬁn diviiido con doﬁ sub;rupéﬁﬁ an ¢l tipe I -
los depésitoa y las cdlulas moaangiuleé sa sncuéntrnn an=-=
tre ins célulag endeteliales y la membrana basal, dande 1u
gar a la fermaclén de deblos corternos; en el tipe II les-
depdsites vistes cen micrescopie electrénice, son particu-
larmonte densos 7 se leocalizan Centre da 1la rorrana basal,
recihlende 2l -ncrbre 1> "oanfermodad do depésitoss dansea™.

Algunes auterss consideran un tercer tips de :lumerulongew
fritis membranepreliferativa, tipo III ¢ lobular, caracte=-
rizada alsteléricamenta nor la tondoncia a ferriar néddulss

de material amerfeo on el mesangie.(2) Bn la tabla 1 ss pra

J

sentan algunas d9 las caracteristicas clinicas y merfeldgi

0as d¢ les dos tipes de glumerulensfritls membraneprelife-
rativa. '

1.



Tatla TI. Caractoristicas clinicau v merfeldpicas do ley -
des tipes de Glomerulnnafritis membranepreliferativa (GNLP)

"GNIF con DSE  GIUIT cen DDLI
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) . cléen.

D3I depdsitos sutondotolisles '
DDIL deplaites danses intrumanornxﬁsns'

Las caruuta“iab*cas'&istoié‘;cas“dd ambas fomizs 4n JILP s
sebrepenen slande an ocaaiunas nrict'camﬂnta iudiat-nbui--
bles. Ambas sz9 carnc*arizanqur unu,prnlifarscién dz2 cflu- |

las mesanglales difusa y uniforue asf{ ccme por angresa nien

to d3 1z parsd eapllar. 3in ombarge 9l grade de prelifera-
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¢lén o menes marcide en la enfermedad do dopésitos donses
y- .scasionalmsnte os tan leve que a9 pueda coufu-lir con la

glcmarulonafritis membrannsa.iw otapas tamprunas puada

existir en’ ‘1oa des: tipos nfilt"udo 8 luncncitoSupolimqrf:r

estructuras en ferua de listin en 1lu ﬂambrau asal,quu rne
80 tifen ceun la plata motenanlna. Los llaz"os con tuCﬂ-
cas inmunehistequimicos sen de "aliesn ayhda':.o obstnnte,

en alpgunes cases do enformedad por denosites densos al- dlab

" nfstlce puede hacerse Unicamonte ccn el uso del_microsco--

ple elactrénico, que revela loz tfpicos depéalbos grandos-
¥ <onses on las membranas basalas de tibules 'y lomérules-
as{ ccro on 1a cdpsula de Devman.(5)

D& mucha majer Impertancia prnc lca gua la saperaciln en--
tre leos des subtipes de GNIP, os la diferanciacién de asta
Gltima y la glumerulsnefritis aguda peatostraptocheiica,y

qué pueden ser muy similares desde ol punte da vista histe

lézice y tienan un prendstice diferonto.

[BY}



EL preblema s particularmente diffcil en uguolles casos de
enfermedad por depésites donses cen prelifsrac.bn calular -
intracupilar acontuada. y muy uniferro, cen infiltraclén per

ahundantas nautrerilos ; con dupoaitos subapitalia*aa..Ls -

lo puoda Lucarse c.n 1

elinice desdérluug

rayoria-do
cﬁccich-sa&tf
%9 lca Lu:#

p;rman

tis pbstestrépt.ca
Sﬁcl.dA h u“cua"o

do arfermedad rur

gorido 0l uribon e

elén aﬂti ono-ﬁ tic

qua-la tipn I usti. modiada pcr conpladcs innuras (»} Loa da

pbslten frocuontemen+a'“1onon inmuno~lnbulinas y cor“on&n--



tes del cemplements, 1ncluyondo Cla v Ch, ¥ los niveles ba-

jos de 03. “h y qu on ol suere indican activac;un dal ceti-

X I"G”vnr

‘cos intramemb“aucson no’ 50 han vlsto an-1ag jlemorulenelri-

tls modladss por complajoa inuunan. _

Por eabns rezunos as poramitide ponsal én la pesinilidoed do-
que la enfermadsd por deplésitcs denses resulta da 1o presan
cia de clertas substancims no ldentificadaa capaces de actl
vay la via alterno del cemplemente. So ha cenaiderade el --
facter nefritice G3 cone respsnsable qe 1a.nctivuc16n del -
cemplemonte de 1a via alterna, ya gue la actividad de este-
facter ha slde frecuontemente demestrada on 1a UXIDP tipe II
(6), sin ombarze sunguo el factoer nefritico pciace saﬁ al -
respensableo de les nivoeles bajlos iniciales da 33, ol mante-

nimiente do estes nivaoles bajos parace dopondsr da2 uns re--

duocién on su sinbtesis, ceme le domuestran les ostudios do-

Alper y Cels.{T7)

He sbatante, la relacién de les cemplejos immunes on la pa-
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‘tegbnasis de la enfermedad per depésitoes densos sigue aionde
atractiva, BSpacinlmonte gi considerames la relativa frecuon

cia ccn que 59 encuﬂntrnn d0p631tos apimOJbrancsoa, Ya que -

aste tips-d ‘dapasitqu hu'~ ido enﬂnntradcs en la glomarulo

sintomas purecldes a les de 1a -lomer

maturis mias

croschpica. Ia uipsrtonsién &s un. ras S0 muj c ﬁﬁn;fblénl-i
898 desde el inicle ds la enfarmaiad o-iu..nta 1a avoluci&n

de lz misma. Frecuentonents sa encuontra anomia 7 oesinofin

lis,
Is zlewmerulenofritis mombraneprreliferativa tiono mal pronés

tice, aunque su curse pueds sor prolenjude. Los paclentes -




viven de des a qulnce afies, cen remlsiones ocaslenalmonte,
La enfarnedad eendona a la 1nauricienc a ranal o, corto ¢ lar

ge plazo. So ha manajads terapéuticamant' con’ inmuncdeprasoq

-Ecl iq as pori~-
mental del 11'1:) nrti-u,_; G, anti-IgA, ant ‘I,,r, unt::.-ribx-inn,
anti c;, nnti-ch., anti-I,_,D

y_gnﬁé-zuul loa cortos fueren ob

Te



Los cartos de microsoopin de luz, para inmunosisthuinlca ¥
lns elcctrcnicrcmrnfian fu:ccn ovnlunuaa gsin cunncimielto'—
da 1os Gates clinicos. En la evnluncion de los dates histe-
patol‘gicns se escngiorun les sigulentes eritories tomadea-

dﬁ((t
Daﬁo_glunorulnr total, valerade en tdrmine de¢ percontale de

capllares glemerulures obllterades: x hasta 105 x entre 115
y2 5ﬂ, xx ontre 26 y 507 xxx entre L1 y 7573 x=xx per a

rriba de 765,

Ifiperplasia mesanpials O e normal, hastn 3 nficlaes per lobu
11lle glemorular; x lebulilles ocasionanles con 4 a § cédlulas;
x la mayeria de les lebulilles cen 5 a o células; xxxx prell
" feraclén extrema de c§lulas mesansiales, con sbliteraclén te
tal de les capllares. Lea grades XX ¥y XXX reprosentaren ese-

tadies interrmedies.

Presoncia da Ioucecltes polimorfonuclesares en les ~lemérulssas-

0, menes de 7 leucecites en lebulllles glemerulares ecasle-
nalmente; x de 3 a 5 leucecites on algunes glemdrules; x da
6 a 10 en la mayeria de les glsmérules; xx de 11 a 20; xxx-
de 21 a 30 leucecites par-glomsrulo en 1la mayeria de les --
glemérules; xxxx mis de 31 per glomérule.

Preliforacisn opitelials O e normal una sela hilera de c&lg

las delimitande @1 espaclie de Bewman: x dsble hllera ocasig



e
nal sin formaclén de medias lunas; x medlas %qus #n ol 109
® mones de les glemérules; xx medias lunas allﬁalgg"“éﬁ é‘ """*-
de les glsm§rules; xxxx del 26 al 607; xxxx 61 o més dehi-bffzi
les glemérules,

Incremento do zatriz mesanrlal,escleyesis econtrolebulillarw,

€sclaresis clomerular (tihtu gogmentaria come tetal): Para-
eata avaluaclén se us;rqh las sigulontes definicionses: 1} a

umonte de matriz musdngi’l;‘inérémento da rnte“ial:fibrilﬂ:

en @) mess capilar acaanﬁadp?de nipe"lesia rusangial, 2)

esclaroesis cantrelubulillnr hialinizncian acelular,: densa, R

glo se acempafia do qgﬁléébﬁnéi _llos glu:a

rulures cen pirdida. do los n ucleas,_ 'b}tntal,acunnda ul -
glémdruls eatd nialinizids per’ campioto. Para Yalerar cuan=-
tltativaiente los dafies avrlha moncionadns, 3l porcuntaja -
de glemdrulos afac}ndaa se gradud come sigue; x [&sta 107 -
d9 zlemérules afectados; x antre el 10 y el 25..; xx entre -

el 26 y el 507; xxx entre el 51 y el 75%; xxxx mka del 75%.

Duplicacisdn y Qgesancin co danésitea densss on la pared de

les capilares fue calificada coeme presante. ¢ ausente fnica=-

menbto, seflalande sl fue sogmantaria o difusa.

Para valerar la inmunoilstequirien se utilizbd una escala ap
bLitraria, bagada sclamente on la aprecinclén, da 0 a xxxx.
En las electromicrograrfias se busecaren les siguiontes dates:

células epitelialess fusién do los podecitoeg, transformuci’n

vaellesa, vacuelacidn, lisessmas; membrans hasalt eatreciizmivn

ts, ongrosamiont}, rapefaceién, depdsites, intorpesicién de

material fibrilar, atrapamiente de células mesanglales; célu




lasg andotalinles,_hiporplasia, mesangio: hiparplasin, dapa-

sites,. natriz, fibrillas i lusione esclo“osis

fluz caE

larz'asurecnamignto'

a3 -
ga racauarcn lus'

1<) 4 - T antocodento

ses a les 10 mases dussu‘s da iniciada 1a onfosiradad,

LESTONES GLOLERULARZS: Ia tabla nitere deg sbﬁala con deta-

1lo los nallazges histeldsiccs on les cinco casos. Debidoe =
al critorie usade pars la geleccién de coses, todos preson-
taren engressmiente de lia pambrana basales En un case el en-
grcaamiento fuo secundarie a la prassncia do dopésitos den-~
Ses on 'la merbrana basal, an ferma difusa (presontes en te-
des les capllaras de un ~lembérule) y ganaralizada (en tedos
los glemérules de la blepsia). Zstes depbsites oran creméfi
log cen la tincifn de !IE y con la tincién do lassen, asi EE
me cen el PAS. La metsnariina de plata, mostréd un 4rea can-;
tral, p4lida dol capllar glemerular, delimitade por des 1{-
neas argirérilas; estes depésites so oncontraren localiza--

des tambidn on el mosangle y en algunos tdbules. Zn les cua

LR



1.
tre cases restantes @l enpgresamlionte de la pared capllap rﬁe
secundaris a duplicacibn, sn tres ds ostes casos so ancontra

rsn depiqitos dsnaes distribufdes en forma di:usa T i anerali

zada; en un cuse no so demestraron dep551t§§g5

ya, que fue une de los critariesg-.de soloceldn

morfenucleares sn tras €286 4_uu

so P'ue muy acontuuda (xxxx) X 'jénceg
trindoese afin en los casos dé nis’ u¢orpo dbfbﬁeiﬁgiéh.

La proliferactdn ap ,uli_l estuvc prasanto ‘ondos do los --
cincs cacosg. SO prascnts gn dos ds las cuntre cases dsl ti-
pe une de CNIMP, ¥ no ge ancentré presento en 91 caae do da-
pésltes censos.

La escloresis slemerular tetal se encentrd en ajuelles ca--
ses que mestraban esclareslis central y repressntande pgrades
de un misme procase.

INLTRIQHISTOQUIL I TCAS

Se practlics en lesg casss 1,2 y 3. Les hallazpoas 36 mueatran
en la tabla 3, Se oncontré pesitividad para slgune de les -
reactives solamoente en dos cases, alende cempletamentse nega
tive en el cass de depfsites denses.

En 1 case 1 el patrén fue capllar periféfrice lineal, cen =~




pesitividad mds acentuada para IgG y CJ3, ¥y mener para Igh,~
Igl, IgEy Che ‘

Bn ¢l case 3 la distribucidn fue caplilar poriférica cen pe~
sitividad para G3 ¢ IgG, slends de patrén granular.
EALLAZCOS ULTRAESTRUCTURALIS {ver tablall

Células epltelinless les hallazges més canshantés‘?ﬁarnn la
fucidn do les pedocites y 1la vacuelaclén da; citoplasma.
Membrana basal}i sncoentrames engrosamisntv preplomente de --
¢lla on doas casss, lea deplsites aensna'39 lvcalizaron on -
9l @speser ds la membrana basal, uiendqlén ecasisnoy muy 43
flell éistinguiria {case 2 do en:armad;djpér dspésitos dan-
ses), extendidndeso -en 4reas kaata el,ﬁb@ang;o; an ol pri--
mor case les dopdsites fusran éubqndutéli;las-y“subapitol;g
les, en [erma segmantarin pere ganardl&z#da. Bl atrapamion=-
£¢ 13 clteplacma de ¢dlulus mesangialés {2o quo'dﬂ on el ml
cresceple de luz la imagen de dosdeblamiente), 85 encentré-
en dea d¢ loa troa caases aztudiades.

¢éiulas endetelimlen: Neostraron hiporplassia coen dilsminucibn
da la luz capllar en les des primeres cases,

Mesangls; Ss encentré en dfs cases hiperplasis coen preséfw=-
cla de dopbsites on el ospeser do 1a matriz, cen aumsnte de
In mismb,

DATOS CLINICO3: (var tabla §)

Tedes los paciantas al ser vistea tonfan un mayer o uener =
grade do insuficlonclin renal. Les datog qua so presantarcn-
&n ol 100, de les paciantes, fuoron la homaturia, el e¢dema,
la ﬁipncomplamontomin g 1la elevaclén de la creatinina séri-
ca. Ia pretoinuris acentuada, la hipealbuminemia y la ane-=
ria so preséntar-n en treg de les cince canes. la hiperton-

sién arterial y la elovaciién del colesterel en des de cince



13,
pacientes. Séle en un case se encentré el antecedente de in-

feccién de vias respiraterias superisres y ceincidié cen la

elevacién de les t{tules do nntiéatropféli”i;ﬁﬁ. 

EVOLUCION SLINICA: {ver tabla 6)

Se sbservaren 5 paclantes quo-pru#@ﬁtgrnﬁ iﬁdﬁf?@iénc&d;ru-
nal crénica, persistiende §sta enlhlnll' ‘-”_“ :
dies deo ebssrvncisn do 12 mosean. 5610 unipac_unfﬁ.fﬁe candi-
date para trnaplanto, nejornndo cuna;dorablamanto su funcién
renal, ce un intervale de pbsa;vuc;ﬁn da 3 meaes, deapud a-
del transplante. La prote;nurga*y 1aihamnturia pefsistiernn
durante 12 meses en les L pﬁdiéhféa §u5 ne fugron trasplan-
tades, dasaparscilende aélo'éntﬁqueirque sa trusplanté.
DISCUSION, R |

Aungue ol :acnnnciﬁiantc ds iatg;emarulcnafritis nenbrane=-
prolifarativn‘puodo haecorse finicamonte an tdruines do micres
cepia de luz, hay ocaéiﬁnas an qua t8enlcas oapacialiﬁndas-
come la inrunehistequimica 7 la nicroscopla olectrénica nos
ayudan en nl rocenccipisnte de cases con problema dia;néati
ce. La cemblnacidn do hematuria cen sindremo nafr&tico, la-
edad del paclente ontre 8 y 12 afies-al inlcle, la parsiaston
cla de la hipecemplemontemla con evelucifn a la uremia, aen
hecliss gue hacon muy suz9stive ol dlapnéstice.

Dosde 8l punte de vista Listepateldrsice’'las losiznes zlemo-
rularvs sen caracterfsticus on la naJo"ia do log cases dus-

de el inicle do 1a onfaernedad - y 'sen lan nigu*Jnuas. 1) ulo-

mérules grandes, 2) acantuaci n Jq} Jtrun louulur, Z)narca
da ebliteracién de la luz capila ,4“ n&rosanlonun da la -

pared capi‘ar, 5) prullfa"a

'l"\

do células noaanbinlos v 6)
ineremonte an la matriz nasanaial. El 1ncrarantn ds patriz-

mesanglal tlende a irse hacla ln periferia, interpeniendes -




material fibrilar sntre la membrana basal ¥ la c61ula'endote'

1ial. =Eate crecimiento oxpanaivn dal mesnngin da por resulta_




TABLA 2

GLOIERULONEFRITIS

LEMBRANOPROLTTZRATIVA

RESUKMEN D2 LOS HALLAZGOS HISTOPATOLOCICCS ELCCIITRADOS Bl 5 CASOS

e feval

S. segrentaria

CaSe #g Hebl Liells 2.C Z.5. E.T.

L 32 xxxx xxxx O o] x

2 6 xXxXXx XX¥x 0 0 0

3 X100 xxxx XXXX XX 0  XXXx

4 10  xixx XxxX X .. O x
-5 25 xxxx xxx 0 0 0

#z nimere do glemérules E.T.

Hells niperplasia mesanpgial DuCe

Melis matriz mesanglal D.D.

E«Cs e8cleresis centrelebulillar ILEUC.

E.S. egcleresis sogmentaria

D.C. D.D. LIZUC
xPFS x xxx
xGD x 0

xGD - 0

- - XXX
xnb - HKRXX
ascloresls tetal
dobles bontarnna
dopésites denses

loucccites

E.E.

xx

P.Z. preliferacién epitelial

G.  pgeneralizada

D.

difusn




TABLA 3

GLOMBRULONEFRITIS MEMBRANOPROLIFEZHATIVA

HALLAZGOS IRNUNOIIISTOQUILIICOS DE 3 CASO3

case Ig6 IgA Igh  IgD IgZ PFiurina, ©3 k4

- ' ' &
PCL PCL FPOL . PCL . porL PCL
2 0 0 o ¢ 0 0 0 0
3 x 0 0 (o} o ¢ xx o]
PCG , PCG

PC capllar porifériceo
L 1lineal
G  granular




TABLA L

GLOMBRULOHEFRITIS SLURAVOPROLITZRATIVA

HALLAZGOS ULTRASSTRUCTURALES DE 3 CAS03

CELS.EPITELIALES MEHBRANA BASAL ZIDOYELIO IESALGIC LUZ GAP.
CASO 1 2 '

3
FUSION x x %

" TRANS.VSLLOSA x . e
‘VAGUOLAGIOR % =t x
LISCSCLAS x e
ENCROSAIIZNTO % I x
ZSTRECHAL IZNTO - o g
RARIFASCION - | - | .
DiPOSITOS si Talls -

" IETERGVATHRIAL Fife. % - -
ATRAPALIENTO CELe x | x -
HIPZRPLASIA x % -
DEPOSITOS x x -
KIPERPLASTA x x -
FATRIZ X - b4
INCLYSIONES - - N | -
2301330318 - - EEET R
DISITNUCSION LUZ = - : .
LECI0CIT0 x b4 : .

SE subendotelinl

Telde intremembrancse




' TABLA 5
GLO}ERULOMEFRITIS NENDRANOPROLIFERATIVA

DATOS CLINICOS OPTINIDOS DE 5 PACIZNTIS

CASO 1 Y 5 PONAT
EDRD . o ~ooho L8

smo - n ™ i 575
Antocadante S C S
infeccifn. - = e x e 19
ving vesp. g :

ASL ° - ° x e .. ym
Preteinuria x x - x . 3/5 )
EENMATURTA x x x % oz 5/5
DIV x A a A A 5/5
HIPKKUOLKSTE - ' - .
ROLHTA - x - - x  2/5
HIPOALZUNINE : -
LIA x x - x - 5/5
EIPOCOMPLEKEN B
TEHTA ° x % x x W
#TPERTENSION - - x x - 2/5

NELTA " x - - x x /5
CREATININA X b4 % x x 5/5

® ns fus buscade




TASLA 6

_GLOHERULOLAFRITIS LELLRANOPROLIFIRATIVA

EVOLUCION CLIHICA DE § PAUIENTES .

Ne PACISNTES .  INTERVALO SWTRE ILICIO

1nwwuquMML:r.;” 7 ¥ TA UL GONSUITA..
cROMICA . . , “.'75 : , ‘u_, ,,.. ,,. S o
b) MUERTOS ) | ._ o L

‘g)éngusrLA:TADos 1 i messs

2. PROT SINURIA O

. HEMATURTA PZRSTIS I ' 12 meses
TENTE '
%+ CUHADOS i . 3 mesogs (desde el

transplante)

Notag E1 Inbtarvalo 3s ol tiompe Sromodies
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