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SUMMARY

Most patients with antiglomerular basement membrane nephritis (anti-GBM) antibody-mediated disease present crescentic glomeru-
lonephritis with a rapidly progressive course. We report the case of an 18-year-old woman with a 1-month history of macrdscopic hema-
turia and lower back pain. Laboratory investigations revealed: hematocrit 41%, white cell count 10,400 mm3, 210,000 platelets, urea
30 mg/dl and creatinine 0.85 mg/dl. Coagulation studies were normal. Urinalysis showed 4+ blood and 2+ protein. Daily urinary output
was 1,500 ml and the urine contained 1.1 g proteins, 108 mg calcium and 420 mg uric acid. Antinuclear antibodies, antiglomerular
basement membrane nephritis and ANCA were all negative. Immunofluorescence showed diffuse linear IgG deposition following the
basement membranes of the glomerular capillaries. No treatment was indicated because the proteinuria was not consistent. This disap-
peared spontaneously a few days later. Circulating anti-GBM antibodies were repeated as the indirect immunofiuorescence test was
negative. Two years later, the patient was asymptomatic'and normotensive. This case may fall at the other end of the spectrum of anti-
GBM mediated nephritis with mild renal involvement and a favorable outcome without treatment. Rev Esp Patol 1999; 32(4): 565-567.
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RESUMEN

La mayoria de los pacientes con enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glomerular (anti-MBG) presentan una glomeruio-
patia con semilunas y un curso rdpidamente progresivo hacia la insuficiencia renal. Presentamos una mujer de 18 afios con hematu-
ria y dolor lumbar. Los andlisis de laboratorio revelaron: hematdcrito 41%, leucocitos 10.400 mm?®, 210.000 plaquetas, urea 30 mg/d!
y creatinina 0,85 mg/dl. Los estudios de coagulacion fueron normales. El andlisis urinario mostré sangre 4+ y proteinas 2+. El volu-
men urinario en 24 horas fue de 1500 ml, con 1,1 g de proteinas, 108 mg de calcio y 420 mg de dcido drico. Las investigaciones de -
anticuerpos antinucleares, anti-MBG y ANCA fueron negativas. La inmunofluorescencia mostré depdsitos lineales de IgG en la mem-
brana basal de los capilares glomerulares. Ningun tratamiento fue indicado ya que la proteinuria fue intermitente y desaparecio. Los
anticuerpos anti-MBG fueron repetidos por inmunofluorescencia indirecta y resultaron negativos. Dos afios después la paciente esta-
ba asintomdtica y normotensa. Nuestro caso parece representar uno de los polos de la enfermedad por anticuerpos anti-MBG con
minimo dano renal y curso favorable sin tratamiento. Rev Esp Patol 1999; 32(4): 565-667. o
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INTRODUCCION

La enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glome-
rular (anti-MBG) se caracteriza por presentar depdsitos de
mmunoglobulinas (IgG) en un patrén difuso, homogéneo ¥
lineal a lo largo de la membrana basal glomerular. En la
mayorfa de los pacientes es posible encontrar anticuerpos
circulantes anti-MBG. Dentro de las manifestaciones clini-
cas se incluyen la glomerulonefritis rdpidamente progresiva
y lahemorragia pulmonar, las cuales aparecen en forma ais-
lada o concurrente (1). Solamente casos aislados de glome-
rulonefritis sin hemorragia pulmonar o insuficiencia renal
han sido informados en la literatura (2).

Presentamos una mujer joven con glomerulonefritis
por anticuerpos anti-MBG sin evidencias de insuficien-
cia renal o hemorragia pulmonar, la cual evolucion6 de
manera favorable sin tratamiento.

CASO CLINICO
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glomérulos; un glomérulo estaba esclerosado y en el
50% de los remanentes se aprecid una leve proliferacién
mesangial. El intersticio no evidencié inflamacién o
fibrosis, y los vasos fueron normales. La inmunofluo-
rescencia mostré depésitos lineales de IgG en la mem-
brana basal de los capilares glomerulares como también
en la capa parietal de la cdpsula de Bowman (Fig. 1), y
escasos depdsitos de C3 en las arteriolas. Ningtin trata-
miento fue indicado ya que la proteinuria fue intermi-
tente y desaparecié a los pocos dias. La paciente fue
seguida en forma ambulatoria. Los anticuerpos anti-
MBG fueron repetidos por inmunofluorescencia indirec-
ta usando una dilucién de 1:20 con fosfato buffer salino,
y resultaron negativos. En el ultimo control, dos afios
después, la paciente estaba asintomética y normotensa.
La proteinuria de 24 horas fue negativa. La hematuria
desaparecié y la creatinina se mantuvo normal.

DISCUSION

Mujer de 18 afios con hematuria de un mes de evolucién
y dolor en la regién lumbar. Referia haber padecido una
glomerulonefritis postestreptocécica a los 11 afios. No
tenia antecedentes de exposicidn a hidrocarburos u otros
agentes quimicos. No habia datos familiares de enfer-
medad renal. Los andlisis de laboratorio revelaron: urea
30 mg/dl, creatinina 0,85 mg/dl, Ca 8,2 mg/dl, P 3.8
mg/dl,‘ Na 138 meqg/l, K 3.4 meq/l, hematécrito 41%,
leucocitos 10.400 mm? y 210.000 plaquetas. Los estu-
dios de coagulacién fueron normales. El analisis urina-
rio mostré sangre 4+ y proteinas 2+. El sedimento uri-
nario revel6 30-35 eritrocitos y 18-20 leucocitos por
campo de gran aumento. El cultivo de orina fue negati-
vo. El volumen urinario en 24 horas fue de 1500 ml; la
orina contenfa 1,1 g de proteinas, 108 mg de calcio y
420 mg de 4cido urico. La tasa de filtracion glomerular
fue 131 ml/min/1,73 m? Los estudios inmunolégicos
revelaron: C3 108 mg/dl (hormal 70-176 mg/dl), C4 13
mg/dl (normal 13-45 mg/dl), IgA 183 mg/dl (normal 85-
385 mg/dl) y antiestreptolisina O 200 UI (normal <333
“UD). El antigeno de superficie para la hepatitis B fue
negativo. Las investigaciones de anticuerpos antinuclea-
res, anti-MBG y ANCA fueron negativas. La radiografia
de torax y la ecografia renal no mostraron alteraciones.
Se realizé una biopsia renal percutdnea debido a la per-
sistencia de la hematuria. En el examen microscépicé se
estudiaron dos cilindros renales que contenian hasta 21

El espectro clinico de la enfermedad por anticuerpos
anti-MBG es amplio ¢ incluye el sindrome de Good-
pasture (3), la hemorragia pulmonar con funcién renal
normal (4), la glomerulonefritis rapidamente progresiva,
la glomerulonefritis crénica (1) y, mds raramente, casos
sin hemorragia pulmonar o insuficiencia renal (2). La
mayoria de los pacientes presentan una glomerulopatia
con semilunas y un curso rdpidamente progresivo hacia
la insuficiencia renal. Wilson y Dixon (1) describieron
21 pacientes con nefritis por anticuerpos anti-MBG sin
hemorragia pulmonar; 14 de ellos tuvieron un curso
rdpidamente progresivo hacia la insuficiencia renal, cua-
tro una glomerulonefritis cronica y s6lo tres no desarro-
Haron insuficiencia renal.

El diagnéstico temprano y el tratamiento con farma-
cos inmunosupresores y plasmaféresis han mejorado
notablemente el prondstico de pacientes con hemorragia
pulmonar y enfermedad renal rdpidamente progresiva
(5-8). Una evolucién favorable también fue observada
en pacientes con leve compromiso renal, quienes fueron
tratados con corticoides dnicamente o corticoides aso-
ciados a citotéxicos. Zimmerman y cols. (4) informaron
de dos casos de sindrome de Goodpasture con grave
hemorragia pulmonar y minimo compromiso renal
(estos autores discutieron ademdas otros 14 casos simila-
res presentes en la literatura). En 15 de los 16 casos el
tratamiento consistié en corticoides, y la funcién renal
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Figura 1. Biopsia renal (original, x400): inmunofluorescencia que muestra depésitos lineales difusos de IgG en el asa de los capilares.

regresé a la normalidad. En un articulo Knoll y cols. (2)
relataron el caso de una mujer de 23 afios con una glo-
merulonefritis por anticuerpos anti-MBG con funcién
pulmonar y renal normales, sin anticuerpos circulantes.
que fue tratada exitosamente con metilprednisolona in-
travenosa y plasmaféresis seguidas de prednisona y aza-
tioprina durante un afio. Atn estd poco establecida la
utilidad de tratar a los pacientes con una funcién renal
normal. Bailey y cols. (9) informaron de dos varones
jovenes con sindrome de Goodpasture y funcion renal
normal que evolucionaron favorablemente sin trata-
miento, y que permanecian sanos cuatro afios después.

En nuestro caso la investigacién de anticuerpos cir-
culantes anti-MBG se realizé por inmunofluorescencia
indirecta, siendo negativa en dos oportunidades. Wilson
y Dixon (1) no encontraron anticuerpos circulantes uti-
lizando el mismo método en seis pacientes con nefritis
por anticuerpos anti-MBG.

*En nuestra paciente la nefritis por anticuerpos anti-
MBG no fue, en principio, considerada. Cuando la biop-
sia renal demostré la presencia de depésitos lineales de
IgG, estaba asintomética y sin proteinuria. Dado que la
hematuria fue microscépica no se indicé tratamiento
alguno. Dos afios més tarde se encuentra asintomatica.

Aunque la infeccién estreptocdcica se ha considera-
do un importante factor en la lesién causada por anti-
cuerpos anti-MBG (5, 8), en nuestra paciente habia ocu-
rrido siete afios antes.

En resumen, existe una considerable variabilidad en
el curso de la enfermedad renal causada por anticuerpos
anti-MBG, y algunos casos, con minimo compromiso
renal, pueden tener un curso favorable sin tratamiento.
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