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Resumen En los ultimos anos se ha descripto un nuevo tipo de glomerulopatia prima-

ria, denominada nefritis colagena, caracterizada por la acumulacién masiva
de colageno fibrilar en mesangio y membrana basal glomerular sin asociacién con pato-
logia osteoarticular. Se comunica aqui el primer caso en nuestro medio. Se trata de una
paciente de 26 anos con sindrome nefrético y progresiva caida del filtrado cuya biopsia
renal mostro una esclerosis focal y segmentaria en la microscopia 6ptica. La evaluacion
ultraestructural revelé acumulos en membrana basal y mesangio de colageno fibrilar que

permitié el diagnostico de esta entidad.
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Las alteraciones en la sintesis, o bien, la de-
gradacion de elementos de la matriz extracelular
constituyen un capitulo de interés dentro de las
enfermedades del rindbn. Ambas determinan una
configuracién errénea de la arquitectura glome-
rular, constituyendo membranas basales anoma-
las, o acumulando elementos que no existen en
condiciones normales’.

Es bien conocido que en enfermedades tales
como amiloidosis, enfermedad de cadenas livia-
nas, glomerulopatia fibrilar, crioglobulinemia y sin-
drome de una-rotula se observa en el glomérulo
material fibrilar de caracteristicas especificas?.

El sindrome una-rétula constituye un paradig-
ma de enfermedad hereditaria renal con actimulo
de colageno fibrilar en membrana basal. El mis-
mo se caracteriza por presentar transmision
autosémica dominante, alteraciones Oseas y
ungueales?®.

En los dltimos anos se han publicado casos de
pacientes con masiva acumulacién de colageno
fibrilar en el glomérulo (no presente en condicio-
nes normales) con compromiso predominante del
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area mesangial; estos pacientes no tenian las ca-
racteristicas clinicas del sindrome una-rétula.*®
Presentamos un caso con alteraciones rena-
les semejantes, asociado a sindrome nefrotico y
sordera sin alteraciones 6seas ni ungueales.
La evaluacion ultraestructural de la biopsia
renal permitio el diagndstico.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino con antecedentes de
hematuria recidivante desde los nueve meses.

Consulta a los 16 anos (1981) por edema en miem-
bros inferiores y profeinuria glomerular selectiva de 4g en
24 hs, con hipoalbuminemia de 2,98 g/dl, C3 y C4 nor-
males; células LE negativo. Funcion renal normal (Clea-
rance 92 ml/min), normotensa. Sordera nerviosa diagnos-
ticada por audiometria con descenso de 40 decibeles en
ambos oidos y astigmatismo y miopia bilateral.

Se realiza biopsia renal que fue informada como
glomerulopatia focal y sementaria; el material para
inmunofluorescencia no fue adecuado. Es tratada por via
oral con corticoides (1 mg/kg/dia) durante 8 semanas con
reduccion gradual de la proteinuria a rango no nefrético.

Ocho afios mas tarde la uremia es de 0,52 g/,
creatinina de 1,4 mg/dl, clearance de creatinina de 89 mV/
min y orina con proteinuria de 2,80 gen 24 hs y
microhematuria; normotensa.

A los 26 anos presenta los siguientes datos de labo-
ratorio: uremia 0,52 g/l, creatinina 1,47 mg/dl, proteinuria
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de 24 hs 560 mg, colesterolemia 170 mg/dl, HDL 58 mg/
dl, triglicéridos 89 mg/dl, Test Hamburger L 400, H 600,
cil 0, Proteinograma por electroforesis, proteinas totales
6,30 g/dl, albumina 3,80 g/dl, alfa 1 0,29, alfa 2 0,50, beta
0,96, gama 0,80, crioglobulinas negativo, glébulos rojos
3.800.000, globulos blancos 7000 y hematocrito 33%.

Se realiza una segunda biopsia renal procesada para
microscopia de luz, inmunofluoresdencia y microscopia
electronica.

Biopsia renal

Microscopia optica: Se observan doce glomerulos, dos
de ellos globalmente esclerosados. Los restantes con
proliferacion variable de matriz mesangial y engrosamien-
to segmentario de paredes capilares. Los tibulos mues-
tran leve vacuolizacion citoplasmatica. En el intersticio se
encuentran abundantes acumulos de celulas espumosas
y pequenos focos de fibrosis.

Inmunofluorescencia: No se observaron depésitos de
IgA, 1gG, IgM, C3 ni fibrinégeno.

Inmunohistoquimica: El material estudiado con
anticuerpos contra colageno Il y IV correspondio al re-
manente del taco de parafina utilizado en la microscopia
de luz y no mostré glomérulos.

Fig. 1.— El area mesangial® muestra colageno fibrilar en
toda su extension. Microscopia electronica (x 28.000).
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Microscopia electronica: El material fue fijado en
glutaraldehido, refijado en Caulfield e incluido en Polibed.
Los cortes obtenidos fueron coloreados con acetato de
uranilo y Reynolds.

Se estudiaron cuatro glomérulos los que mostraron
expansion mesangial y subendotelial donde se observa-
ron abundantes bandas gruesas con periodicidad carac-
teristica de las fibras colédgenas. Algunas membranas
basales mostraron ensanchamiento y rarefaccion de la
lamina densa con acumulos de fibras colagenas dispues-
tas en conglomerados. Extensa fusion pedicelar y trans-
formacion vellosa de los podocitos.

Discusién

En los dltimos anos se han presentado varios
casos de glomerulonefritis con acumulacion de
colageno fibrilar en el glomérulo. Algunos sin com-
promiso de la membrana basal y otros con for-
mas anomalas de colageno. Esos casos no han
mostrado asociacién con patologia osteoarticular
o evidencia de factores hereditarios y han sido
denominados sindromes semejantes al una-rétula
(«nail-patella-like»)®.

Fig. 2.— Fibras coldagenas en membrana basal.
Microscopia electronica (x 70.000).
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Diversas glomerulopatias se caracterizan por
la presencia de depésitos fibrilares, contribuyen-
do a caracterizar a los mismos distintas tecnicas
como el rojo Congo y la luz polarizada (amiloide),
inmunohistoquimica (colageno), o microscopia
electronica (fibrilar, colageno).

La presencia de fibras colagenas ha sido clasi-
camente asociada al sindrome de una-rotula. Sin
embargo, trabajos de diversos autores han des-
cripto la presencia de fibras colagenas en pacien-
tes con caracteristicas clinicas distintas a las del
sindrome una-rotula habiendo sido propuestas
para esta entidad denominaciones tales como
fibrosis glomerular primaria o nefritis colagena. Si
bien los trabajos iniciales fueron de origen japonés*
¢, en los ultimos anos han sido publicados diver-
sos casos en la literatura occidental® 5 7.

La presente comunicacion constituye el primer
caso en nuestro medio.

Creemos que la nefritis colagena debe ser con-
siderada como una entidad distinta del Sindrome
Una-Rotula tanto por su falta de transmision
genética autosomica dominante y la ausencia de
estigmas clinicos, como por la localizacién
intraglomerular del colageno fibrilar predominan-
te en mesangio. Por otra parte recalcamos la uti-
lidad del estudio ultraestructural para el diagnds-
tico de las enfermedades que muestran depdsi-
tos fibrilares glomerulares.

Summary
Collagen nephritis

Fibrillar collagen in the glomeruli is considered
specific of the nail-patella syndrome. A new

NEFRITIS COLAGENA

nephropathy with diffuse intraglomerular deposi-
tion of type lll collagen without nail and skeletal
abnormalities has been described.

We report the case of a 26-year-old woman who
presented persistent proteinuria, hematuria, deaf-
ness without nail and skeletal abnormalities. The
renal biopsy showed focal and segmental
glomerulosclerosis by light microscopy. The elec-
tron microscopy revealed the presence of massive
fibrillar collagen within the mesangial matriz and the
basement membrane. This is the first patient re-
ported in our country. We emphasize the useful-
ness of electron microscopy in the study of
glomerular diseases.
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Men occasionally stumble over the truth, but most of them pick themselves up and hurry

off, as if nothing had happened.

Los hombres ocasionalmente tropiezan con la verdad, pero la mayoria se recuperan y
siguen adelante, como si nada hubiera ocurrido.

Winston Churchill (1874-1965)
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