ESTUDIO GLOSEN DE GLOMERULONEFRITIS ANTI-MBG AT{PICA

I. INTRODUCCION:

La enfermedad de Goodpasture (o por anticuerpos anti- membrana basal
glomerular o anti-MBG) es una vasculitis rara que habitualmente cursa con
insuficiencia renal aguda rapidamente progresiva y hemorragia pulmonar en un
40% de los casos.

Habitualmente se diagnostica mediante la presencia de autoanticuerpos anti- MBG
y unos hallazgos histolégicos tipicos en la biopsia renal. La presencia de reaccién
extracapilar con semilunas y necrosis se observa en el 90% de casos, y es definitiva
la inmunofluorescencia en la que se observan depdsitos lineares de IgG definiendo
la MBG (1).

Estos autoanticuerpos circulantes, causantes de la enfermedad, estdn dirigidos
contra el dominio no colagenoso-1 (NC1) de las cadenas a3-5 del colageno tipo IV
presente en las membranas basales glomerulares y alveolares (2). El test
convencional de ELISA para anticuerpos anti-MBG puede dar falsos negativos hasta
en un 5% de los casos (3). Esto puede ser debido a diferentes motivos: I) la
sensibilidad del test, especialmente para anticuerpos de baja afinidad, II) los
anticuerpos sean de otro subtipo o clase de inmunoglobulina diferente a la que se
detecta en el ELISA (IgA o IgG4) (4,5), I1I) los anticuerpos hayan desaparecido de la
sangre anteriormente a la resolucion de la enfermedad, IV) sea “efecto del
substrato” por el que los anticuerpos presentes reaccionarian frente a otro epitopo
no detectado en el test convencional.

La enfermedad anti-MBG atipica se diagnostica en pacientes con ausencia de
autoanticuerpos séricos y que, sin embargo, tienen la inmunofluorescencia tipica
lineal en la biopsia renal. Ademas, estos casos suelen caracteristicas histologicas
algo diferentes a la enfermedad “tipica” como la proliferacion endocapilar y
morfologia mesangioproliferativa y/o membranoproliferativa con o sin semilunas.
Algunas de las variantes descritas en este grupo son casos sin afectaciéon pulmonar
y autoanticuerpos IgG4, superpuesta a una GN membranosa PLAZ2R negativa, en
relacidon a nuevas inmunoterapias; o también clasicamente los doble positivos ANCA

y anti-MBG y la nefritis post-TR en pacientes con enfermedad de Alport (7-9).



En la literatura existen inicamente dos series descriptivas a nivel clinico- patologico
de esta enfermedad, la primera en 2015 por Nasr H. (10) et al en la que presentaban
20 casos y la segunda en 2018 con 17 pacientes de origen chino (11).

Dada la escasez de informacién de esta entidad, en este estudio nos proponemos
recoger y analizar los casos de nuestro pais, asi como las caracteristicas histolégicas

de los mismos a través del grupo GLOSEN.
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I1. OBJETIVOS:

Primario:
Describir las caracteristicas clinico- patologicas de los pacientes diagnosticados con

enfermedad anti-MBG atipica

Secundarios:

-Analizar la evolucion clinica de estos pacientes en cuanto a supervivencia del
paciente y renal.

-Establecer los patrones histolégicos presentes en estos casos.

-Estudiar la presencia de patologias asociadas (mieloma, gammapatias
monoclonales, otras glomerulonefritis) y de su posible relacion fisiopatologica.

-Analizar la eficacia de los tratamientos inmunosupresores en estos casos.
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III. DISENO ESTUDIO: estudio retrospectivo observacional, promovido desde el
servicio de Nefrologia del CHN, en el que se recogerdn casos de pacientes que
cumplan los criterios de inclusiéon procedentes de los hospitales espafioles que
colaboran con el grupo de enfermedades glomerulares de la Sociedad Espafiola de
Nefrologia (GLOSEN).

Dado que es una enfermedad rara se espera recoger una serie limitada de nimero
de casos (dos series previas descritas de 17 y 20 pacientes).

El nefrélogo responsable de cada paciente pasara el consentimiento informado
adjunto. Se analizaran los datos clinicos y anatomopatolégicos descritos en la hoja

de recogida de datos adjunta.

IV. CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes diagnosticados mediante biopsia renal de enfermedad anti-MBG por
inmunofluorescencia lineal inmunoglobulinas (IgG, IgA) y estudio anticuerpos anti-

MBG por ELISA negativo.

V. CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes con enfermedad anti-MBG tipica.

V. VARIABLES A ESTUDIO:

Se adjunta en tabla de recogida de datos.

Se trata fundamentalmente de datos procedentes de la historia clinica del paciente:
demograficos (edad, sexo, presencia de hipertension o antecedentes de fumador por
ejemplo), analiticos (de sangre y orina) y hallazgos de la biopsia renal diagndstica

para la enfermedad estudiada.

VI. CONFIDENCIALIDAD Y MODO DE RECOGIDA DE DATOS:

Cada paciente sera identificado con el nombre de su centro originario seguido de un
numero.

La base de datos y el andlisis de los mismos sera llevada a cabo en nuestro centro y

no sera compartida con los demas centros colaboradores del grupo GLOSEN.



La confidencialidad de los datos personales obtenidos estara amparada, respetando
en todo momento lo establecido por la legislacion aplicable, basicamente
Reglamento (UE) 2016/679 del Parlamento europeo y del Consejo de 27 de abril de
2016 de Proteccién de Datos (RGPD), la Ley 41/2002 reguladora de la Autonomia
del Paciente y de los Derechos y Obligaciones en Materia de Informacién y
Documentacion Sanitaria y la Ley 14/1986 General de Sanidad.

La informacion referente a la identidad de los pacientes sera considerada

confidencial a todos los efectos.



