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Patron Membranoproliferativo

Se caracteriza por:

Expansion y aumento celular mesangial
Engrosamiento de |la pared capilar
Dobles contornos



Clasificacion histérica (anos 70), morfologica,
basadas en la ME:

Tipo I: con depdsitos mesangiales y
subendoteliales. (IC)

Tipo Il: con depdsitos intramembranosos

Tipo lll: con depositos subendoteliales y
subepiteliales



GNMP o Patrén Membranoproliferativo ?

Clasificacion Fisiopatologica:

e GN porlC:

Infecciones (IgM,C3, k,A policlonales), Autoinmunes (IgG, IgM, C3, IgA,
Clq)

e GN por C3:

Depdsitos aislados de C3

 Disproteinemias:

Cadenas livianas monoclonales (k,A monoclonales)
e MAT:

SAF, CRE, HTA maligna, SUH, PTT

Secondary membranoproliferative glomerulonephritis.
Rennke HG
Kidney Int. 1995;47(2):643.



Glomerulopatia por C3.
Caracteristicas generales

Descripta en 2007 por Servais. col.

Enfermedades poco frecuentes (p ej. DDD 2/3
casos por millon de habitantes)

Afecta nifos y jovenes
Forma clinica de presentacion variable

Enfermedad por depdsitos densos DDD
(GNMP I1) y GN C3

Se caracterizan por depositos aislados de C3
en la biopsia renal

Primary glomerulonephritis with isolated C3 deposits: a new entity
which shares common genetic risk factors with haemolytic uraemic syndrome.
Servais A, et al, ] Med Genet. 2007;44(3):193.
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Como se vinculan estas alteraciones ?

* Patologia: depositos aislados de C3

e Estudios serologicos: elementos serologicos y
alteraciones genéticas de activacion de la via
alterna del complemento: C3 bajo,
mutaciones H e |, Factor 3 nefritico

e Espectrometria de masa: elementos de la via
alterna del complemento en cortes de
glomérulo



Formas Clinicas de Presentacion

HTA e IRC variables

Sindrome nefritico (16 to 38 %)
Hematuria macroscopica (21 to 36 %),
Sindrome nefrotico (12 to 55 %)
Hematuria y proteinuria (15 %)
Proteinuria aislada (15 to 41 %) (?)
C3bajoen 80 % DDDy 50 % con C3GN

Swainson CP, Robson JS, Thomson D, MacDonald MK.

Mesangiocapillary glomerulonephritis: a long-term study of 40 cases. J Pathol 1983;
141:449.



Manifestaciones extrarenales

* Drusen: depodsitos maculares como se ve en |a
degeneracion macular relacionada con la edad

e Lipodistrofia: Sindrome Barraguer-Simons o
Dunnigan-Kobberling

Ambas alteraciones comparten con la
enfermedad renal el mecanismo fisiopatologico
vinculado a disregulacion del complemento.



Nefropatia C3 Hospital de Clinicas.
UBA

Paciente Tipo Funcion | Protein.
renal g/d

1 F 30 nomal 1,2 gr bajo Drusen
2 M 26 DDD IRC IV 3,8gr Si bajo

3 F 42 Gn C3 IRC Il 2 gr Si normal

4 M 56 Gn C3 IRC Il 1lgr Si normal

5 F 44 DDD IRCV 6 gr Si bajo



Tratamiento

e Enfermedades raras donde no hay RCT

e Los tratamiento actuales estan basados en
reportes de casos y mecanismos
fisiopatologicos conocidos.



Tratamiento Inespecifico

 Bloqueo SRAA: proteinuria e HTA
* Hipolipemiantes
e Dieta hiposodica e hipoproteica



Tratamiento Especifico

Presencia de auto-anticuerpos: C3 Nef, Ig. anti
factor H: Recambio plasmatico, Rituximab,
Eculizumab (si SMAC esta aumentado)

Deficiencia de factores: p/ej factor H, infusion de
plasma fresco. (aportan factores deficientes)

Mutaciones: recambio plasmatico e infusion de
olasma fresco.

RRP: Corticoides, Micofenolato y Recambio
Plasmatico e infusiones de PFC periodicas




Evolucion y Pronostico

e La DDD tiene mal pronostico y la evolucion a
IRCT es lenta y progresiva en la mayoria de los
pacientes.

 La GN C3 tiene mejor pronostico, y un curso
mas benigno.

e El transplante es una opcion en pacientes con
mecanismos fisiopatologicos identificados
donde el tratamiento preventivo pueda
utilizarse para prevenir la pérdida del injerto



Desafios

Correlacion clinica-histologica
Evolucion segun morfologia histologica

Tratamientos mas especificos, segun
mecanismos fisiopatologicos

Estudios diagnodsticos precisos



Gracias!



	Glomerulonefritis Membranoproliferativa y �Nefropatía por C3 
	Patrón Membranoproliferativo
	GNMP
	GNMP o Patrón Membranoproliferativo ?
	Glomerulopatia por C3. �Caracteristicas generales
	Número de diapositiva 6
	Cómo se vinculan estas alteraciones ?
	Formas Clínicas de Presentación
	Manifestaciones extrarenales
	Nefropatía C3  Hospital de Clínicas. UBA
	Tratamiento 
	Tratamiento Inespecifico
	Tratamiento Específico
	Evolución y Pronóstico
	Desafíos
	Gracias!

