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PRESENTACION DE CASOS

Nefropatia por IgA con microangiopatia trombatica

RAMON ABARCA!, MARIA ESPERANZA SELAME?

IgA nephropathy with thrombotic microangiopathy

Abstract

Introduction: IgA nephropathy is the most common glomerulopathy in
the world, it has a wide clinical expression, from asymptomatic to rapidly
progressive glomerulonephritis. The definitive diagnosis is renal biopsy,
within which the IgA pattern can be identified, including thrombotic mi-
croangiopathy.

Clinical case: 28-year-old female patient, with a history of preeclampsia
in the last pregnancy, presents high blood pressure, hematuria and protei-
nuria. Study begins with initially negative results. Renal biopsy confirms
1gA nephropathy with thrombotic microangiopathy.

Discussion: Vascular damage is underestimated in IgA nephropathy.
Thrombotic microangiopathy can be associated with various clinical
manifestations, however when it is associated with IgA Nephropathy it is
usually associated with proteinuria, arterial hypertension and elevation
of creatinine. In the presence of microangiopathy, secondary causes must
be ruled out. In general, there is no pathognomonic serological marker:
Eventually patients could benefit from the use of eculizumab.
Conclusion: IgA nephropathy is the most common glomerulopathy world-
wide; there is a wide range of clinical presentations, among which throm-
botic microangiopathy can be found. This presentation is associated with
a higher risk of progression to end-stage renal disease.

Keywords: IgA nephropathy, thrombotic microangiopathy, Hematuria,
Proteinuria, Glomerulopathy

Resumen

Introduccion: La nefiopatia por IgA es la glomerulopatia mas frecuente
en el mundo, tiene una amplia expresion clinica, desde asintomatica hasta
glomerulonefritis rapidamente progresivas. El diagnostico definitivo es la
biopsia renal, dentro de las cuales se puede identificar el patron de la IgA,
dentro de los cuales esta la microangiopatia trombotica.

Caso clinico: Paciente femenina 28 afios, con antecedentes de preeclamp-
sia en ultimo embarazo, presenta hipertension arterial, hematuria y pro-
teinuria. Se inicia estudio con resultados inicialmente negativos. Biopsia
renal confirma nefropatia por IgA con microangiopatia trombotica.
Discusion: En la nefropatia por IgA se subestima el daiio vascular. La
microangiopatia trombdtica se puede asociar con varias manifestaciones
clinicas, sin embargo, cuando estd asociada a NIgA suele estar asocia-
do con proteinuria, hipertension arterial y elevacion y creatinina. Ante la
presencia de microangiopatia, se deben descartar causas secundarias de
la misma. En general no existe un marcador serologico patognomonico.
Eventualmente los pacientes se podrian beneficiar del uso de eculizumab.
Conclusion: La nefiopatia por IgA es la glomerulopatia mas frecuente a
nivel mundial, existe una gran gama de presentaciones clinicas, dentro de
las cuales se puede encontrar microangiopatia tromboética. Esta ultima
presentacion se asocia con mayor riesgo de progresion a enfermedad re-
nal en etapa terminal.

Palabras clave: Nefiopatia por IgA, Microangiopatia trombotica,
Hematuria, Proteinuria, Glomerulopatia.
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Introduccion

La nefropatia por IgA (NIgA) es la enferme-
dad glomerular primaria mas frecuente en el
mundo. En general se puede presentar a cual-
quier edad, sin embargo, presenta un peak en
la 2da y 3ra década de vida. Principalmente
afecta una razon de 3:1 a hombres.!

Existe una amplia gama de presentaciones
clinicas, desde nefropatia asintomatica hasta
glomerulonefritis rdpidamente progresivas e
incluso manifestaciones sistémicas como en
la parpura de Henoch-Shonlein.? Se ha descri-
to que incluso en pacientes sanos, existe un 3-
16 % de depositos de IgA a nivel glomerular.'
La biopsia renal es el Gold Standard para rea-
lizar el diagnostico de esta patologia, se reali-
za en casos seleccionados que cumplan cier-
tos criterios. El patron histologico nos permite
clasificar y asignar un riesgo de progresion de
enfermedad a los pacientes.’

Se han descritos varios patrones histoldgicos
que se resumen en la clasificacion de Oxford
(Tabla 1); sin embargo, esta escala deja fuera
un grupo de pacientes de importancia clinica;
los cuales son aquellos que presentan NIgA
con microangiopatia trombdtica (MAT), cuya
prevalencia entre las NIgA varia entre un 2%
hasta un 53%. Hasta el momento se descono-
ce si la MAT es una complicacion de estadios
avanzados de NigA .*

Caso Clinico

Paciente de 28 afios sin antecedentes morbidos
conocidos, durante su tercer y ultimo embara-
70, cursa una preeclampsia, un afio posterior
a eso presenta edema generalizado, hiperten-
sion arterial (HTA) y en ocasiones hematuria
macroscopica. Inicialmente consulta en APS
donde se constata hipertension arterial, orina
completa (OC) con hematuria y RAC 1195.4
mg/g. Se deriva a nefrologia por sindrome ne-
fritico. Se solicita estudio completo: creatinina
0.85, BUN 16, proteinuria de 24 hrs 2550 mgs/
24 hrs, OC con 10 - 25 GR por campo, crea-
tinina 0.85, electroforesis de proteinas negati-
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vo, inmunofijacién de cadenas negativo, ANA
negativo, anti-DNA negativo, ANCA, PR3 y
MPO negativo. Dado lo anterior y sospecha
de glomerulopatia por IgA se indica biopsia
renal. La biopsia renal informa: Hallazgos
compatibles con una glomerulopatia por IgA
y con angiopatia trombdtica activa arteriolar
focal, con posible componente glomerular. El
patron de dafio glomerular incluye: lesiones
focales y segmentarias esclerosantes de com-
ponente cicatrizal, hipercelularidad mesangial
focal. Enfermedad tabulo intersticial secunda-
ria: signos de dafo tubular agudo asociado a
material fibrinoideo y hemadtico intratubular +
nefritis intersticial de predominio linfocitario,
peritubular y periglomerular. Poca cronicidad
en la muestra 5/57. En este contexto se soli-
citan niveles de ADAMTSI13 y complemento
que resultan normales.Se decide iniciar blo-
queo del eje RAAS y completar el estudio con
lo antes senalado, dado que resulta normal, y
considerando que no tiene otros elementos de
MAT sistémico, se maneja con doble bloqueo
del eje, inhibidores SGLT2 mas las medidas
no farmacoldgicas (bajar de peso, ejercicio,
dieta, no fumar, beber abundante agua).

Discusion

Este reporte se realiza por presentarse de for-
ma muy esporadica, se debe evaluar el con-
texto global. En la NIgA el compromiso vas-
cular suele ser subestimado y no esta incluido
dentro de las clasificaciones mas utilizadas.
Por lo mismo el impacto de estas lesiones no
es tan conocido a pesar de su relativa frecuen-
cia en este tipo de glomerulopatia.’
Usualmente el término MAT se utiliza para
describir enfermedades con anemia hemoliti-
ca, trombocitopenia, hipertension arterial se-
vera e insuficiencia renal aguda o de rapida
progresion, como el sindrome urémico hemo-
litico, purpura trombotica trombocitopénica,
entre otros. Sin embargo, como se ha visto en
el caso descrito, en NIgA no suele presentarse
el cuadro tipico, sino que mas bien se conside-
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ra un factor agravante,® y existe una relacion
positiva en el aumento de creatinina (elemen-
to que no presentaba la paciente), proteinuria
e hipertension arterial hasta en un 90% de los
casos aproximadamente.*

A nivel histologico la MAT suele presentarse
de dos formas que se pueden superponer: 1)
afectacion predominante en arteriolas antes
que arterias con presencia de trombos y ne-
crosis fibrinoide; y 2) afectacion glomerular
con trombos capilares, asas capilares con do-
ble contorno por interposicion mesangial y
mesangiolisis variable.” Segtn lo anterior y lo
descrito en la biopsia del caso presentado, la
paciente en cuestion manifiesta mas elemen-
tos de afectacion arteriolar, lo que ademas se
correlaciona clinicamente, ya que se asocia
con mayor HTA.”>

Dada la prevalencia y lo poco estandarizado
que esta el estudio de NIgA con MAT se han
intentado identificar marcadores que permi-
tan identificar el posible origen de la angio-
patia. Siempre atendiendo el contexto clinico
del paciente y considerando entre las etiolo-
gias asociadas: hipertension maligna, purpura
trombocitopénica trombdtica (en donde juega
un papel la medicion de ADAMTS13)8, el
sindrome hemolitico urémico, esclerodermia,
trastornos hipertensivos del embarazo, sindro-
me antifosfolipidos, entre otros. Esta descrito
que la hipocomplementemia y la utilidad del
factor Von Willebrand podrian estar asociada
en algunos casos; sin embargo, los analisis es-
tadisticos concluyen que la evidencia histolo-
gica de MAT no coincide con los marcadores
clinicos y/o de laboratorio’.

El tratamiento en general se basa en medidas
de soporte anti proteinuricas, como el doble
bloqueo del eje renina - angiotensina - al-
dosterona, inhibidores del SGLT2. EI uso de
Inmunosupresores se reserva para pacientes
con patron crecéntico’. Por otro lado, existe
evidencia que el uso de eculizumab podria te-
ner un efecto beneficioso ante la presencia de
MATIO,II .
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Conclusion

La nefropatia por IgA es la glomerulopatia
mas frecuente a nivel mundial, sin embar-
go, dentro de sus expresiones clinicas esta la
asociacion con microangiopatia trombotica,
cuya prevalencia varia desde un 2 a 52%, a
pesar de las cifras anteriores no existe aun
una comprension fisiopatoldégica completa
que explique la aparicion del dafo vascular,
los marcadores séricos e histologicos no tie-
nen una correlacion significativa en los anali-
sis estadisticos. A pesar de todo, los estudios
concluyen que la presencia de MAT se corre-
laciona en mayor proporcion con la presencia
de HTA, proteinuria y aumento de creatinina;
presentando mayor riesgo de progresion hacia
la enfermedad renal crénica etapa terminal.
Dado lo anterior, es imperativo lograr identifi-
car a estos pacientes, para dar el manejo ade-
cuado, disminuyendo al maximo los factores
de progresion de la enfermedad.
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M. Hipercelularidad Mesangial 0= <50%; 1=>50% glomérulos afectos.

E. Proliferacion Endocapilar 0= Ausente, 1= Presente

S. GlomeluroeSclerosis Segmentaria 0= Ausente; 1=Presente

T. Fibrosis Tubulo-intersticial. 0= <25%; 1= 25-50%; 2= >50%

C. Semilunas (en %). C0, 0%, C1, 1-25%, C2, >25% de los glomérulos

Tabla 1: Clasificacién de Oxford
Fuente: Espinoza Hernandez M, Ortega R. Nefropatia IgA . Nefrologia al dia. 2023. Disponible en: https://
www.nefrologiaaldia.org/es-articulo-nefropatia-iga-614
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