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Casuística

Mujer de 51 años derivada por síndrome nefrótico
Nephrotic Syndrome in a 51 year o/d fema/e
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Antecedentes personales:
- Ex tabaquista
- 2 episodios de neumonía de la comunidad (2004
- 2006)
- Embarazo ectópico en 1981

Enfermedad actual:
Comienza en octubre de 2010 con edemas pro-
gresivos. Se interna el 13/10/10 en otra insti-
tución con anasarca, ascitis y derrame pleural
bilateral. Se diagnostica Síndrome nefrótico e
Infección urinaria baja. Es medicada con an-
tibioticoterapia, furosemida y metilpredniso-
na 1 mg/kg/ día. Con buena respuesta a este
tratamiento, con descenso de 12 kg de peso.
Se externa con los siguientes estudios realizados:
- Laboratorio (25/10/10): Hto: 38%, urea: 32
mg/ di, creatinina: 0,9 mg/ dl, proteinuria: 3,4
g/día, Proteinograma electroforético: Proteí-
nas totales (PT): 4,5 g/di, Albúmina: 2,8 g/di,
Alfa 1: 0.15 g/dl, Alfa 2: 0.65 g/dI, Beta: 0.5 g/
dl, Gama: 0.4 g/di, FAN: + 1/320, latex AR: +
débil, anti Ro: negativo, anti La: negativo, anti
DNA: negativo, criogiobulinas: +, C3: 50 mg/ dl
(88-252), C4: 11 mg/dl (13-75) , CH50: 20 U/
ml. Serología para HIV, HBV y HCV: negati-
vas.
- Ecografía abdominal: Sin alteraciones
- Ecografía renal: RD 88 x 30 mm; RT 87 x 3R
n1n1

- Doppler de vasos renales: Normal
- Ecodopplcr venoso de miembros inferiores: sin
trombosis
- Ecodoppler cardíaco: Hipokinesia global, FSVI
levemente deprimida
- Proteinuria 11/2010: 1.74 g/24 hrs

Es derivada al HCJSM en diciembre 2010. Se
encuentra asintomática en tratamiento con me-
tilprednisona 10 mg/ día. Al interrogatorio dirigi-
do relata alopecía, artralgias simétricas de codos,
rodillas y de articulaciones de manos, episodios
esporádicos de cambio de coloración de dedos
de manos con el frío (fenómeno de Raynaud),
sensación de cuerpo extraño en ambos ojos y di-
ficultad para deglutir sólidos. Sin edemas y nor-
motensa. Talla 1.58 m, peso 62 kg. Índice de más
corporal 24,8.
Se realiza sedimento de orina (13/12/11): Densi-
dad: 1025, pH: 5,5, proteinuria: ++++, leucoci-
tos: 2-3/ campo, hematíes: 30-40/ campo, dismór-
ficos en su mayoría; cilindros granulosos, cuerpos
ovales grasos y lipiduria.
Con diagnóstico de síndrome nefrótico en una
glomerulopatía hipocomplementémica y enfer-
medad sistémica asociada, se realiza biopsia renal
percutánea el 21/12/2010, sin complicaciones.
Se recibe informe histopatológico:
MO: 13 glomérulos: 4 en oblea; los restantes con
hipercelularidad mesangial, aumento matricial y
alteraciones podocíticas; engrosamiento irregular
de paredes capilares y proliferación endocapilar
focal y segmentaria con esclerosis y adherencias
capsulares en 1 de ellos. Con metenamina plata,
dobles contornos, arrugamiento y colapso seg-
mentario de paredes glomerulares. Aislados túbu-
los atróficos y cilindros hialinos. Fibrosis Inters-
ticialleve e infiltrados mononudeares en relación
con glomérulos en oblea. Arteriolas con modera-
da hipertrofia muscular.
IF: IgG, IgA, IgM, C1q negativos. C3 +++ glo-
rnerular focal y segmentaria.
Diagnostico: GLOMERULOPATÍA PROLIFE-
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RATIVA MESANGIAL y ENDOCAPILAR
CON ENGROSAMIENTO SEGMENTARlO
DE PAREDES CAPILARES. (Glomerulopatía
Post-infecciosa vs. Mcmbranoproliferativa)
Se indica en esta instancia aumentar tratamiento
corticoideo con metilprednisona 1 mg/kg/ día.
Controles posteriores sin nuevos síntomas ni
signos al examen físico. Normotensa y afebril,
aunque con hipocomplementemia persistente, y
proteinuria menor a 500 mg/ día, con descenso
corticoideo paulatino.
EI29/03/11 se realiza sedimento urinario: Den-
sidad 1015, pH 5, proteinuria +++, leucocitos
2-3/campo, hematíes 40-60/campo con 25%
dismórticos, cilindros granulosos e hialinos. (con
dosis de metilprednisona de 10 mg/dia).
El 4/4/1 presentaba en el laboratorio : Urea: 34
mg/ dl, creatininemia: 0,64, proteinuria: 0.665 g/
día, FAN: + 1/640 moteado, Anti Ro: +, Anti La:
+, Latex AR: negativo, CH50: 10 U/mI, C3: 68
mg/dl, C4: no do sable, crioglobulinas: +++.
Se aumenta nuevamente la dosis de metilpredni-
sona a 40 mg/ día.
Se solicitan los siguientes estudios:
- Ecocardiograma: Normal, con FSVI conserva-
da
- Espirometría normal
- Rx de manos sin alteraciones
- Rx de torax frente y perfil normales
- Campo visual sin alteraciones significativas
- Test de Schirmer: + Ojo seco moderado. Sugie-
re tratamiento.
- Nuevo estudio de colagcnograma: FAN +
1/640, Anti Ro +, Anti La +, Latex AR +, anti
DNA negativo, anti SM negativo. Estos dos úl-
timos se repitieron, con resultado nuevamente
negativos.
- Biopsia de labio superior: Sin hallazgos de com-
prorruso glandular
- Se reitera serología para Hepatitis C: AntiHCV
y PCR para hepatitis C Negativas.
Se descartó lupus eritematoso sistémico por no

cumplir con los criterios correspondientes.

Diagnóstico Definitivo:
Sindrome de Sjogren primario con glomerulo-
patía membranoproliferativa crioglobulinémica
asociada.

Se mantiene metilprednisona 40 mg/ día, con
posterior descenso y se agrega azatioprina 100
mg/ día, hidroxicloroquina 200 mg cada 12 horas.
La paciente evolucionó favorablemente. Estable
clínicamente, refiere dolores articulares ocasiona-
les. A los doce meses de tratamiento con metil-
prednisona 10 mg/48 hrs, azatioprina 100 mg/
día y atorvastatina 10 mg/ día, presenta en el la-
boratorio de control de abril 2012: Hto: 38%,
Hb: 12,3g /dl, GB: 6330/mm3, ESD: 23 mm/h,
glucemia: 78 mg/ dI, urea: 37 mg/ dl, creatinina:
0,8 mg/ .n, Colesterol total: 203 mg/ dI, PT: 7,1
g/ dl, Albumina: 4 mg/ dl, alfa 1: 0,1, alfa 2: 0,8,
beta: 0,9, gama: 1,3. Latex AR: negativo, crioglo-
bulinas: negativas, PAN: +, proteinuria: negativa,
CH50: 30 U/ml, C3: 154 mg/dl, C4: 12 mg/d!.
Sedimento Urinario: Densidad: 1025, pH: 5, pro-
temuna: - , leucocitos: O-l/campo, hematíes:
3-4/campo.

Revisión:
El síndrome de Sjogren (SS), es una patología au-
toinmune que se caracteriza por la presencia de
compromiso glandular principalmente salival y
lagrimal.
Los Criterios Revisados de la Clasificación Inter-
nacional para Síndrome de Sjogren establece:
1 Síntomas oculares: Ojo seco persistente por
más de 3 meses, sensación de cuerpo extraño
recurrente o uso de lágrimas artificiales 3 o más
veces por día.
2 Síntomas orales: Boca seca por más de 3 me-
ses, necesidad de ingerir líquidos para deglutir ali-
mentos o disfagia para sólidos.
3 Signos oculares: Test de Schirrner positivo y/o
Test Rosa Bengala positivo.
4 Sialoadenitis linfocítica focal de glándulas sali-
vales por biopsia de mucosa con un score mayor
o igual al, valorado por experto.
5 Compromiso funcional de glándula salival: Pro-
ducción de menos de 1.5 ml/15 minutos, sialecta-
sia difusas por sialografía parotídea, o scintigrafia
salival patológica.
6 Anti Ro positivo y / o Anti La positivo, en suero.
Para el diagnóstico definitivo de SS primario (sin
otra patología autoinmune concomitante) se debe
contar con:
- 4 criterios, debiendo estar entre ellos el 4to o
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6to criterio o,
- 3 de los últimos 4 criterios (los criterios" obje-
tivos")
Cabe destacar que existen criterios de exclusión
para el diagnóstico de SS. Estos son la presencia
de serología positiva para HTV, hepatitis e, sar-
coidosis, enfermedad injerto contra huésped, lin-
foma preexistente, uso previo de anticolinérgicos
y antecedentes de irradiación de cabeza y cuello.
El SS puede ser primario cuando no se asocia
a otra colagenopatía o secundario cuando cursa
con otra patología, más frecuentemente asocia-
do a lupus eritematoso sistémico, artritis reuma-
toidea y esclerodermia, aunque se han descripto
asociaciones con la mayoría de las enfermedades
del colágeno a tal punto que se propone que has-
ta un 20% de los pacientes con alguna colageno-
patía presentan asociación con SS.
El SS se asocia con vasculitis cutánea en un 10%
(leucocitoclástica), fenómeno de Raynaud en un
13-30 %, eritema anular en un 10%, artralgias en
un sm-;¡ (manos y rodillas), mialgias en 20%, en-
fermedad tiroidea en 10-70%, enfermedad inters-
ricial pulmonar en 15(/'0, compromiso de sistema
nervioso periférico en 10 %, compromiso del
sistema nervioso central en un 20-25% y fatiga y
fibromialgia en el 50';10 de los casos.
Con respecto al compromiso renal, puede ser la
forma de presentación en pacientes con SS. Las
formas de nefropatía asociada son:
- Nefritis intersticial crónica (46%)
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- Nefritis intersticial aguda (25%)
- Acidosis tubular renal distal
- Diabetes insípida nefrogénica
- Enfermedad glomerular
- Glomerulonefritis membranoproliferativa (8%)
- Glomerulopatía crioglobulinémica
- N efropatía membranosa
- Glomerulopatía mesangial
- Esclerosis focal y segmentaria
Es de destacar que La presencia de glomerulo-
patía aumenta la posibilidad de asociación de SS
con otra enfermedad autoinmune (particular-
mente LES), por lo que el seguimiento debe ser
frecuente ante la posibilidad de que se manifies-
ten nuevos signos o síntomas vinculables a otra
colagenopatía.
En cuanto al tratamiento de las glomerulopatías
en SS hay controversia. Se ha postulado que se
debería realizar tratamiento inrnunosupresor sí-
mil nefritis lúpica aunque se han descripto muy
buenos resultados con tratamiento corticoideo
solo. Se postulan como posibles opciones a la
ciclofosfamida, micofenolato y rituximab, sobre
todo en aquellos pacientes sin respuesta a la cor-
ticoterapia.
Por último es interesante remarcar que dentro de
las causas de crioglobulinemia sobresale la infec-
ción por hepatitis C (serología negativa en nues-
tra paciente), llevándose alrededor del 90% de los
casos.
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