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Club Nefropatologia. Congreso SEAP. 29-31 Mayo.Madrid

| nsuficienciarenal y proteinuria.
Resumen clinico:
Paciente de 37 afios de edad que ingresa por IR y malestar general .
Antecedentes personales. Hipertension intermitente sin tratamiento.
Enfermedad actual: Dolor cervical y en hombrosy posterior afectacion del estado general y edemafacial.
Exploracion fisica: T.A. 165/100. Afebril. Edema palpebral bilateral. Extremidades: No edemas.
Exploracion-palpacion abdominal : ausencia de masas y/o 6rganomegalias.Datos complementarios:
11.000 leucocitos con formula normal; hemoglobina 11,7 gr.;Hematocrito 37%; plaquetas 297.000;
glucosa 82 mg.;acidourico 10,8; Colesterol 201; Triglicéridos 660; Proteinas tot. 5.7Albumina 3.8.
Inmunoquimica: 1gG 72; IgA 24; IgM 17; C3 141; C4 48.Crioglobulinas (-) ANAS (-) ANCAS (-)
Albumina 3.6Ganmaglobulinas 0.1; Bence JonesKappa 4.3 gr./24 h.
Inmunofijacién: banda monoclonal cadena ligera Kappa.Serologia de hepatitisB, Cy HIV (-)
Evolucién y comentarios.
Serealiz6 biopsiarenal al dia siguiente de su ingreso con €l resultado del estudio de labiopsiarenal y ante
el deterioro dela funcion renal se comenzo dialisis realizandose biopsia de médula 6seay plasmaféresis.
Se indicd ttmo. quimioterapico
Funcion renal: Crp 3 mg./dl. Proteinuria 20 gr.
Sedimento 5-10 hem./campo.
ECG: Hipertrofia ventricular izquierda.
El paciente fallece por arritmia cardiacay con insuficiencia renal.
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Enfermedades Disproteinémicas

» Se caracterizan por la proliferacion
clonal celulas plasméticas o
celularidad linfoide, que producen
un excesivo Incremento de una
Inmunoglobulina (paraproteina).

o Laidentificacion de esta
paraproteina en suero u orina asi
como enlaMBG,MBT, esclave
para el diagndstico.



Enfermedad Renal y
Disproteinemias

Amiloidosis y variantes

Enf. Cadenas ligeras (EDCL)
Enf. Cadenas Pesadas
Crioglobulinemias

Gn. Fibrilar

Gn. Inmunotactoide



Patologiarena y Disproteinemia

Amiloidosis AL

Enfermedad Depositos Cadenas Ligeras
(EDCL)

Tubulopatia del mieloma

Enfermedad con Depdsitos Cadenas Pesadas
Gn Crioglobulinémica: Gn MGC

Gn macroglobulinemia de Waldenstrom
Sindrome de Fanconi Y EDCL



Enfermedad Renal Fibrilar No
Amiloidotica

Enf. Monoclonal de cadenas pesadas
Enf. Monoclonal de cadenas ligeras
Enf. Monoclonal mixta

Enf. Policlonal: LES,crioglobulinemias




Enferm. Renal y Disproteinemias.
Afectacion renal

o Afectacion glomerular.: Glom Nodular

Variantes de GNMGC
Gn Focd
Gn mesangial

» Afectacion Tubular: tubulopatia del mieloma



Enfermedad por Depositos
Cadenas Ligeras

e Afectacion rend
90%

e Protanuria
80%

e Microhematuria
20%
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AMILOIDOSIS NO AMILOIDE

INMUNOFLUORESCENCIA

DERIVADOSDE IG / \ NO DERIVADOSDE IG

l \ DIAIiETES

CRIOGLOBULINEMIA LES GAMMAPATIA GP
MONOCLONAL INMUNOTACT.
GP. NO INMUNO-
TACTOIDE




AMILOIDOSI
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Abstract

AIMS: The patient characteristics and clinical course of nephropathy associated
with multiple myeloma/light chain disease (MMN) has not been described for a
national sample of end-stage renal disease patients. METHODS: 375,152 patients
in the United States Renal Data System were initiated on ESRD therapy between
January 1, 1992 and June 30, 1997, and were analyzed in a retrospective registry
study of MMN (PDIS=2030A, 2030B, 2030Z, and 203Z). RESULTS: Of the study
population, 3298 (0.88%) had MMN. Patients with MMN were disproportionately
male (59.5% vs. 53.2%) and Caucasian (76.2% vs. 64.1%, p < 0.01 by Chi-
square for both comparisons) and older (68.00+/-11.78 vs. 60.69+/-16.55 years,
p < 0.01 by Student's t-test). In logistic regression analysis, patients with MMN
were more likely male and Caucasian, were older,

In Cox regression, MMN was independently associated with decreased all-cause
patient survival (p < 0.01, hazard ratio for mortality=2.52, 95% CI 2.38-2.67).
CONCLUSIONS: MMN was associated with Caucasian race, male gender, and
older age, compared with other ESRD patients. Patients with MMN had evidence of
poorer medical condition on initiation of dialysis compared to other patients. MMN
was associated with decreased patient survival after initiation of dialysis,
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DISPROTEINEMIAS
HJC-LA CORUNA

o 17 pacientes
e 8mujeresy 9 hombres
e BXxm.o.:

— 11 mielomas
— 6 normal

 Bxrenal
— Nefritis Intersticial 1
— Nefropatiapor Cilindros 5
— Nef. Cilindros + EDIM kappa 2
— Enf. por Deposito de Proteinas 9



Causas de biopsiarenal

IR AVANZADA-18%

IRRP-44%
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ENFERMEDAD RENAL EN LOS PACIENTES CON DP

Nefropatia por cilindros

Enfermedad por
Depositode
Inmunoglobulinas

Amiloidosis

|
Glomerulopatia Fibrilar

| |
Nefritis Intersticial



DISPROTEINEMIAS

HJC-LA CORUNA
o Enf. por Deposito de Proteinas. 9
— EDIM: 4
» Kappa 3
e 19G 1
— Amiloidosis: 4
e Lambda 1
« [gM+Lambda 1
e Kappa 2

— Fibrilar: 1
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Light chain cardiomyopathy associated with small-
vessel disease.
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