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RESUMEN

Introduccion: La glomerulonefritis fibrilar (GNF) es una entidad
glomerular poco frecuente caracterizada por depésitos fibrilares no
congofilicos en el glomérulo, de diagnéstico definitivo por microscopia
electronica.

Presentacion del caso: Se describe el caso de un paciente peruano de
59 afios con insuficiencia renal progresiva asociada a sindrome
nefrético, que requiri6 hemodidlisis. La biopsia renal y la microscopia
electronica revelaron depositos fibrilares en glomérulos, mesangio y
tUbulos. Se descartd infeccion activa por virus de hepatitis C (VHC), a
pesar de serologia inicialmente positiva. Se inicid6 tratamiento
inmunosupresor con prednisona y micofenolato mofetilo.

Evolucioén clinica: A los seis meses, se logré recuperacion parcial de la
funcién renal con remision parcial del sindrome nefrético, lo que
permitid suspender la hemodidlisis. A los 24 meses, el paciente
mantiene funcién recaida significativa de la
proteinuria.

renal estable sin
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Conclusion: La GNF puede favorablemente a
inmunosupresion convencional en ausencia de marcadores clonales o
infeccién activa, lo que refuerza la importancia de su diagndstico

oportuno y seguimiento prolongado.

responder

Palabras clave: sindrome nefrético, fibrilar,

hemodialisis, micofenolato, hepatitis C.

glomerulonefritis

Introduction: Fibrillary glomerulonephritis (FGN) is a rare glomerular
disease characterized by non-Congo red-reactive fibrillar deposits,
diagnosed definitively by electron microscopy.

Case presentation: We report a 59-year-old Peruvian male presenting
with progressive renal failure and nephrotic syndrome requiring
hemodialysis. Renal biopsy and electron microscopy revealed fibrillary
deposits in glomeruli, mesangium, and tubules. Hepatitis C virus (HCV)
serology was initially positive but active infection was excluded by
negative viral load. Immunosuppressive therapy with prednisone and
mycophenolate mofetil was initiated.

Clinical outcome: After six months, partial renal recovery and remission of proteinuria allowed withdrawal from
dialysis. At 24 months, renal function remains stable with no significant relapse.

Conclusion: FGN may show favorable response to immunosuppression in selected cases without monoclonal
gammopathy or active infection, highlighting the importance of early diagnosis and sustained follow-up.

Keywords: nephrotic syndrome, fibrillary glomerulonephritis, hemodialysis, mycophenolate, hepatitis C.
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INTRODUCCION

La glomerulonefritis fibrilar (GNF) es una entidad glomerular infrecuente, reportada en aproximadamente el 0.5%
al 1% de las biopsias renales de rifiones nativos'. Afecta con mayor frecuencia a varones de mediana edad®. Aunque
se ha descrito en diversas regiones del mundo —incluyendo América del Sur, Asia y Europa—, no existen datos
claros sobre su prevalencia en el Per('. Existe un Gnico caso reportado previamente en el hospital nacional Edgardo
Rebagliati en un varén de 44 afios que presento sindrome nefrético y falla renal aguda. 2 En los estudios de
prevalencia de glomerulopatias primarias no se menciona como tal esta entidad en los resultados de biopsia, solo
los diversos patrones de presentacion tales como membranoproliferativo y mensagial, detallando siempre como
glomerulopatia mas frecuente a la focal y segmentaria.3

La GFN puede asociarse a comorbilidades como hipertension arterial, diabetes mellitus y enfermedades
autoinmunes?, asi como a infecciones virales, especialmente por el virus de la hepatitis C (VHC)™. El diagndstico
temprano y el tratamiento adecuado de estas condiciones subyacentes podrian influir favorablemente en el
prondstico de los pacientes® 4.

Clinicamente, la GNF suele presentarse con proteinuria, hematuria, hipertension e insuficiencia renal®. El pronéstico
es reservado: cerca del 50% de los casos evolucionan a enfermedad renal cronica terminal en los cuatro primeros
afos®. La evolucion clinica depende del patrén histoldgico, siendo el mesangioproliferativo el de mejor prondstico;
en cambio, los patrones membranoproliferativo o esclerosante difuso se asocian a peor evolucion’. El diagnéstico
definitivo exige un alto indice de sospecha clinica, y se confirma mediante microscopia electrénica e
inmunofluorescencia®.

En la mayoria de los casos, los depdsitos glomerulares son politipicos, con positividad para inmunoglobulina G (IgG)
y cadenas ligeras k y A. Entre el 4% y 11% de los casos presentan depositos monotipicos (una sola cadena ligera),
con o sin gammapatia monoclonal circulante* . También se han descrito formas raras de GNF con depositos
exclusivamente de IgG, sin presencia de cadenas ligeras, incluyendo casos asociados a enfermedades por deposito
de cadenas pesadas®.

Describir las caracteristicas clinicas, hallazgos histopatoldgicos y evolucién terapéutica de un paciente con
glomerulonefritis fibrilar en el Perq, a fin de contribuir al conocimiento regional sobre esta entidad rara.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente varén de 59 afos, mestizo, natural de Palpa (Ica), agricultor, con obesidad tipo I. No tenia antecedentes
familiares de enfermedades renales, ni antecedentes de transfusiones, consumo de drogas o conductas de riesgo.

El cuadro clinico presentd tres meses de evolucion, con inicio insidioso y progresivo. Manifestd orinas espumosas,
edema de miembros inferiores que evoluciond a anasarca y disnea con moderados esfuerzos.

El examen fisico revel6 presion arterial elevada (170/90 mmHg), anasarca, murmullo vesicular disminuido en bases
pulmonares y crepitantes bibasales.

Los datos de laboratorio se muestran en la tabla nimero 1y 2.

Tabla nimero 1:

Examen Resultado
leucocitos 8750 /uL
Hemoglobina 10.5 gr/dl
Plaguetas 255000 /pL
Albumina 2.51 g/dl
Globulina 2.1 g/dl
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TGO 18 U/L

TGP 40 U/L
Colesterol 160 mg/dI
Triglicéridos 118 mg/dl
Fosfatasa alcalina 68 U/L
Bilirrubina total 0.44 mg/d|
Bilirrubina directa 0.17 mg/dl
Bilirrubina indirecta 0.27 mg/d|
Creatinina 1.86 mg/dI
Urea 65.3 mg/d|
Glucosa 93 mg/dl
ANA Negativo
ANCA Negativo
ANTI-DNA 20.7 (Negativo)
Anticuerpo antimembrana basal <1:4 (Negativo)
glomerular

C3 110 mg/dl

C4 30 mg dl
Factor reumatoideo Negativo
AgsHB No reactivo
AntiVHC Reactivo (x3)
Carga viral para hepatitis C Negativo
Crioglobulinas Negativo
HIV No reactivo
VDRL No reactivo
IG M Virus Epstein Barr Negativo

IG G Virus Epstein Barr Positivo
Potasio 4.3 mmol/L
Sodio 135 mmol/L
Cloro 110 mmol/L
Calcio 8.2 mg/dl
Fosforo 3.5 mg/dl
Magnesio 2.5 mg/dl
TSH, T3, T4 Valores normales

Tabla niimero 2:

Examen Resultado

Examen completo de orina
nitritos: -

Leucocitos: 1-2 xc hematies: 50- 60 xc proteinas: 3+ glucosa: -

Cilindros hematicos

Dismorficos: 40 %, acantocitos: 30 %, crenocitos: 5 %

Proteinuria de 24 horas

4.8 gramos / 24 horas, volumen: 650 ml

Bk en orina | -1l -llI Negativo

Urocultivo

Negativo

Otros examenes:

Bk en esputo y heces: NEGATIVO
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Parasitologico seriado I-1l-11l: NEGATIVO

Proteinograma en suero:

No se evidencia pico monoclonal. Hipoalbuminemia moderada. Hipogammaglobulinemia moderada.

Proteinograma en orina de 24 horas:

No se evidencia pico monoclonal

Ecografia renal sin alteraciones estructurales, con presencia de liquido libre peritoneal. Endoscopia revelo tres pélipos
gastricos hiperplasicos y uno en colon transverso, todos resecados. Fondo de ojo sin alteraciones.

La biopsia renal mostré 38 glomérulos con patron de glomerulopatia nodular. La inmunofluorescencia reveld
positividad lineal para IgG, IgM en bordes capilares y C3 en asas y mesangio; rojo Congo negativo. En microscopia
electronica se observaron depositos electrodensos organizados en fibrillas de 17-22 nm, localizados en mesangio,
subendotelio de asas capilares, membrana basal tubular y vasos.

Durante la hospitalizacion, presentd deterioro de la funcion renal y se inicié hemodialisis. La carga viral para VHC
permanecio negativa en controles posteriores. Se inicié tratamiento con micofenolato mofetilo y prednisona.

A los seis meses, se observd reduccion significativa de la proteinuria y mejoria funcional renal, permitiendo la
suspensién de la hemodidlisis. A los 24 meses de seguimiento, el paciente mantiene funcién renal estable y
proteinuria no significativa, sin reactivacion de VHC ni necesidad de soporte dialitico.

4541

SUSPENSION DE HEMODIALISIS
(a partir del sexto mes)

4 3.6

1.84 2 172 —E—creatinina
1.3 1.4 1.3 (mg/dl)

3 6 8 10 12 13 14 24

MESES

Grafico 1.- Evolucion de la funcion renal y respuesta al
tratamiento
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Gréfico 1.- Evolucion de la proteinuria y respuesta al
tratamiento

Figura 1.- Patron de Glomeruloesclerosis Figura 2.- Expansién mesangial y del
Nodular: Expansion nodular mesangial subendotelio por depésitos fibrilares (promedio
hipocelular Pas positivo, en sectores asociado a 20nm) dispuestas aleatoriamente.
hipercelularidad mesangial y engrosamientos

segmentarios de paredes capilares, de aspecto
acintados (x400 - Pas).

] . Figura 4.- Detalle de depdsitos fibrilares no
Figura 3.- C3: Dep0sitos granulares globales en ramificados (promedio 20nm) dispuestas
mesangio y paredes capilares (+1/4).(x100) aleatoriamente

Rev méd panacea 2025 Julio — Julio;14(2): 95 - 102 100



Glomerulonefritis fibrilar en paciente peruano: remision funcional parcial tras inmunosupresién en hospital regional

DISCUSION

Presentamos el caso de un paciente con glomerulonefritis fibrilar (GNF), una enfermedad de baja prevalencia, descrita
predominantemente en varones, lo que coincide con la distribucion observada en las series clinicas publicadas®. El
paciente presenté hematuria y sindrome nefrético, manifestaciones frecuentes en esta entidad. Segun Rosenstock et
al., la hematuria se reporta hasta en el 82% de los casos, el sindrome nefrético en el 36%, y aproximadamente el 70%
de los pacientes cursan con insuficiencia renal al momento del diagnéstico®.

La GNF ha mostrado asociacion con infeccién activa por virus de hepatitis C (VHC) y con la raza negra, presente entre
el 7%y 27% de los casos segun diferentes cohortes®. En nuestro caso, si bien el paciente presenté positividad serolégica
para anticuerpos anti-VHC, las cargas virales fueron consistentemente negativas, lo que permitié descartar infeccién
activa. Asimismo, se trata de un paciente mestizo, lo cual difiere del perfil étnico mas cominmente descrito®

Inicialmente se sospech6 que la glomerulonefritis fuera secundaria a infecciéon por VHC, pero la ausencia de replicacion
viral activa y crioglobulinas negativas permitié descartar dicha asociacion, motivo por el cual no se indicé terapia
antiviral.

La presentacion clinica de la GNF puede solaparse con otras entidades glomerulares, como la glomerulonefritis
membranoproliferativa, la nefropatia diabética o las enfermedades asociadas a paraproteinas. El sindrome nefrético
completo esta presente en el 25% al 69% de los pacientes, y en una minoria puede presentarse con progresion rapida,
especialmente en formas con semilunas glomerulares®.

Desde el punto de vista histologico, la GNF presenta cinco patrones morfolégicos en microscopia Optica. El patron
mesangial proliferativo es el mas frecuente y se asocia con mejor prondstico a largo plazo®. En nuestro paciente se
evidencié expansion mesangial nodular con patrén PAS positivo, sin signos de glomeruloesclerosis avanzada, lo que
sugiere correspondencia con dicho patron favorable.

El diagnéstico fue confirmado mediante microscopia electronica, que mostro fibrillas electrodensas de 17-22 nm
dispuestas aleatoriamente, no congofilicas, localizadas en el mesangio, subendotelio y membranas basales, hallazgos
clasicos de la GNF™. La inmunofluorescencia evidenci6 positividad para IgG y fibrindgeno, lo cual apoyé el diagndstico
diferencial.

En los Ultimos afios, se ha descrito la utilidad del DNAJB9 (miembro 9 de la subfamilia B del homologo de Dnal), una
chaperona molecular cuya deteccidon inmunohistoquimica constituye un marcador altamente especifico y sensible para
la GNF“. Si bien este analisis no fue realizado; debido a que no se cuenta con este marcador a nivel nacional; su ausencia
diagnostica no invalida el hallazgo ultraestructural caracteristico. El uso de DNAJB9 permite identificar formas atipicas
de GNF y discriminar frente a otras glomerulopatias fibrilares®.

La evolucién natural de la GNF es térpida: se estima que hasta el 44% de los pacientes progresan a enfermedad renal
cronica estadio 5 (ERC5) dentro de los primeros 4 afios®. Asimismo, la recurrencia tras el trasplante renal ha sido
reportada con frecuencia®. No existe un tratamiento estandar validado por ensayos clinicos. Las estrategias terapéuticas
incluyen corticoides, inmunosupresores convencionales y terapias dirigidas como rituximab (anti-CD20)°.

En nuestro caso, se optd por tratamiento inmunosupresor con prednisona y micofenolato mofetilo, fundamentado en
el hecho de no contar con un tratamiento de eleccidon en esta patologia y asimismo no tener la disponibilidad de
adquisicion de rituximab por no estar en el petitorio de farmacos del hospital en referencia. Posteriormente el paciente
presento recuperacion parcial de la funcién renal y resolucion del requerimiento dialitico a los seis meses. A los 24
meses de seguimiento, el paciente mantiene estabilidad clinica y funcion renal preservada, lo que sugiere una respuesta
terapéutica favorable y sostenible.
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