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INTRODUCCION

El patrén de nefropatia “full-house”, hallazgo frecuente en la nefritis lUpica, consiste en e depdsito
inmunol6gico simultaneo de IgA, IgM, IgG, C1qy C3 en diferentes localizaciones del glomérulo.

No obstante; la inmunofluorescencia en full-house no es exclusiva del lupus y puede ir asociado a otras
entidades de etiologia diversa (infecciones, farmacos, otras glomerulopatias); o que puede dificultar €
diagndstico y manejo de pacientes con este hallazgo histopatol 6gico.

Presentamos un caso de nefropatia full-house idiopética en una mujer joven embarazada.

EXPOSICION DEL CASO

Mujer de 25 afios, gestante de 30 semanas, sin antecedentes de enfermedad sistémica o nefropatia; que es
remitida desde Atencion Primaria para ingreso en Nefrologia por la aparicién de edema en miembros
inferiores y hallazgo de 7 gr de proteinuria en orina de 24h y microhematuria en analitica de control.

A la exploracion fisica destaca edema bilateral con févea en tobillos hasta region pretibial, asi como cifras
tensionales en rango. El resto de la exploracién fue anodina.

Respecto a las pruebas complementarias llama la atencién una hipoalbuminemia (1,96 g/dL),
hipoproteinemia (3,5 g/dL), triglicéridos (375 mg/dL) y colesterol elevado (LDL 341 mg/dL); manteniendo
una funcién renal normal (FG 114 mL/min/1,73 m2 y Cr 0,73 mg/dL). En la analitica ordinaria € factor
reumatoide, la cuantificacion de inmunoglobulinasy resto de parametros de autoinmunidad fueron negativos,
sin haber consumo de complemento. La serologiaviricay el estudio de imagen fueron negativos.

En el sedimento se evidencia microhematuria con 150 hematies y proteinuria de hasta 7,7g en la orina de 24
h.

Ante el sindrome nefrético de la paciente se plantea la realizacion de biopsia renal, pero debido al riesgo de
complicaciones en una gestante de 30 semanas con minimo edema en miembros inferiores, funcion rena
conservada, normotensa; y sin riesgo vital que requiera de intervencién terapéutica urgente; se decidio
posponer e procedimiento a final de la gestacion.
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Durante el ingreso la paciente tuvo una buena evolucion clinica precisando tratamiento depletivo via oral a
dosis bajas, manteniendo |a estabilidad analitica y tensiones en rango. A pesar de €llo; en la semana 34 de
gestacion se objetiva crecimiento intrauterino restringido (CIR tipo 1), por lo que se decide conjuntamente
con el Servicio de Obstetricia realizar cesarea. Esta transcurre sin producirse complicaciones materno-fetales
y la paciente puede ser remitida a su domicilio.

Finalmente, un mes tras el parto la paciente reingresa de forma programada para biopsia renal, la cual
transcurre sin incidencias. El informe anatomopatol 6gico concluye que se trata de una glomerulonefritis de
patréon membranoso y membranoproliferativo con depdsitos granulares globales de 1gG, IgA, IgM, C3y Clq
en patron de full-house; sin disponer de muestra para microscopia electronica y siendo e diagndstico
compatible con nefropatia lUpica clase 1V-V. No obstante; no fue posible establecer €l diagndstico de Lupus
Eritematoso Sistémico (LES) ya que durante el seguimiento no presento criterios clinicos ni inmunol 6gicos,
con ANA y anti dsDNA negativos.

Redlizando una busgueda bibliogréfica identificamos la nefropatia full-house no lUpica como posible
diagnostico de nuestra paciente.

Fue tratada como una nefritis [Upica siguiendo las recomendaciones encontradas en la bibliografia revisada.
Se realiz6 una induccion con pulsos de metilprednisolona y micofenolato con buena respuesta, pudiendo
desescalar a prednisona oral y aumentando progresivamente la dosis de micofenolato.

Fue preciso emplear otros inmunosupresores (ciclofosfamida segin protocolo EUROLUPUS y rituximab)
por mala adherencia a tratamiento oral con el consiguiente incremento de la proteinuria. Tras ello se
mantiene con Cr 1 mg/dL, FG de 65 mL/min, proteinuria de 1,3 mg/g y sedimento inactivo.

La paciente no ha desarrollado clinica extrarrenal y sigue sin reunir criterios suficientes para e diagnéstico
de lupus adia de hoy.

COMENTARIOS

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) se caracteriza por la pérdida de tolerancia inmunoldgica frente al
material nuclear endégeno. De hecho, € hallazgo distintivo de esta patologia es la deteccion de
autoanti cuerpos antinucleares (ANA y antiDNA), siendo indispensable para poder aplicar €l resto de criterios
diagnosticos adicionales de la clasificacion EULAR/ACR y establecer el diagndstico definitivo de LES [1][2]

Los ANA en combinacion con autoantigenos forman inmunocomplejos circulantes que se depositan en €l
glomérulo, activando el complemento y provocando una respuesta inflamatoria local [1]. Esta respuesta
inflamatoria se traduce en un amplio espectro de lesiones histoldgicas con elevada variabilidad morfol 6gica,
de severidad y distribucion. Por otro lado, algunas lesiones renales de lupus son altamente caracteristicas, si
bien no son patognoménicas y no permiten establecer e diagnostico de LES por si mismas. Debido a la
marcada heterogeneidad, el LES supone en determinadas ocasiones un reto diagnostico [ 3].

Un gemplo claro de ello es el patron full-house, que cléasicamente se ha asociado a la nefritis [Gpica, pero no
es exclusivo de lamisma.

El patrén full-house consiste en € depdsito positivo en inmunofluorescencia de IgA, 1gG, IgM, C3y Clg en
diferentes localizaciones del glomérulo [3]. Se ha descrito hasta en un 71% de pacientes con nefritis lUpica
[4]; no obstante, existe un porcentaje considerable de pacientes con patron full-house que no cumplen
criterios clasificatorios de LES por ser serolégicamente o clinicamente inactivos (hasta un 21% en algunas

series) [5][6].



En cualquier caso, se trata de una entidad poco conocida, no contemplada en las guias clinicas y parala cual
No existe consenso en cuanto a nomenclatura.

Podemos encontrarla en la literatura médica como nefritis full-house no lUpica, nefritis lupus-like, nefritis
[Upica atipica, nefritis lUpica limitada a rifion, nefritis lUpica seronegativa.... Realizando algunos autores
distincion entre algunos de estos tipos [5].

Rijnik et a [6] proponen una clasificacion etiol6gica para esta entidad. Diferencian por un lado las formas
secundarias de las formas idiopaticas, de las cuales un porcentaje puede evolucionar a LES con el tiempo.

Algunas de las asociaciones de las variantes secundarias que se han descrito son infecciones como e VIH,
sifilis[7], VHB, parvovirus [8], endocarditis [9]; o incluso, se ha relacionado con empleo de farmacos como
losantiTNF alfa[10] o inhibidores del checkpoint, entre otros [5].

A pesar de tratarse de una nefropatia desconocida y de etiologia variable, se ha observado una serie de
caracteristicas comunes entre |os casos detallados.

Por un lado, puede presentar diversos patrones histoldgicos de microscopia éptica, méas frecuentemente
nefropatia membranosa 0 mesangial; y cursa habitualmente como un sindrome nefrético con mayor
proteinuria[5].

La singularidad de esta patologia es que no presenta un curso clinico o analitico tipico de LES, sin poder
cumplir criterios diagnésticos clasificatorios de esta patologia. Ademas, habitualmente los pacientes no
desarrollan autoanticuerpos ni clinica extrarrenal durante el seguimiento evolutivo de laenfermedad [4] [5].

Por otro lado, existe controversia sobre su prondstico: en algunas series de casos, |a nefropatia full-house no
ldpica fue un factor de riesgo independiente para enfermedad renal terminal [5]. No obstante; se ha
observado en estas series unatendencia al tratamiento conservador que puede haber influido en € prondstico
infausto de estos pacientes por no recibir tratamiento adecuado; quiza motivada por la ausencia de un claro
diagndstico y pocas manifestaciones renales que justifiquen una terapia inmunosupresora mas potente.

Al contrario, otros trabajos encuentran un buen prondstico renal con terapiainmunosupresoraintensiva[11].

En cuanto a las teorias etiopatogénicas descritas, se desconoce si realmente se trata de otra patologia distinta
de LES, con una respuesta inmune severay activacion policlonal de linfocitos B, produciéndose el depdsito
de gran cantidad de inmunoglobulinas a nivel glomerular [5].

También puede ser un LES para €l cual existan anticuerpos que no podemos determinar, por ir dirigidos
contra antigenos exogenos o endogenos no identificados hasta lafecha [5].

Igualmente, es posible que realmente consista en una variante de LES con actividad exclusiva renal, que con
el tiempo desarrollara actividad sistémicay evolucionard a un LES establecido. Para ayudar a identificar esta
situacion, se ha descrito una serie de criterios histolégicos: la presencia de una tincién C1q intensa, patrén
full-house, depdsitos extraglomerulares, inclusiones tubuloreticulares endoteliales y depdsitos combinados
subendoteliales y subepiteliales apoyan €l diagndstico de nefritis |Upica; con mayor especificidad a mayor
numero de hallazgos histopatol 6gicos [3] [4].

Actualmente se desconoce € manegjo de la nefropatia full-house. No obstante, 1a similitud de las lesiones
histologicas con la nefritis lapica y € depdsito inmune difuso hace sospechar que e mecanismo
fisiopatogénico sea el mismo y que exista un proceso autoinmune severo subyacente. Por ello, latendencia es
atratar de formasimilar al lupus.



Se han descrito algunos casos en pacientes gestantes jovenes, sin poder atribuir e embarazo como
desencadenante de la nefropatia full-house, pero si sugiriendo que pueda jugar un pape la
inmunomodulacion que tiene lugar en la gestacion; identificando varios casos en embarazos molares [12].

La nefropatia full-house no IUpica es una patol ogia desconocida, tradicionalmente asociada a LES; pero que
debemos desligar y considerar como una entidad independiente, pues plantea dudas diagnosticas y
terapéuticas, pudiendo invitar a un manejo conservador y complicando el prondstico de nuestro paciente, que
puede verse abocado ala enfermedad renal terminal.
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