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Proteinuria 3 g/die

Microematuria (200 GR/mmc “glomerulari)

All'eta di 3 aa anemia emolitica Coombs
positiva isolata trattata con efficacia
con steroide sospeso completamente
dopo 6 mesi

Un anno fa riscontro alla visita sportiva
di microematuria non studiata




Proteinuria ortostatica

Rapporto proteine/creatinina
urine mattino 4.4

urine notte 4.2

E poi c'e la microematuria....




Esami di laboratorio:

Emocromo nellanorma VES 12 PCR 0.10
C395 C4 20

TGO 22 TGP 21 gammaGT 16

IgG 361 IgA 142 IgM 82

Protidemia 5.30 Coombs negativo .

ANA anti DNA ANCA e anti transglutaminasi negativi

Eco renale: lieve diffuso incremento dell’ecogenicita corticale

Steroide 50 mg/die
Dopo un mese proteinuria +/- sangue +++ (250 GR/mmc)
Scalo graduale dello steroide

Dopo un altro mese proteinuria +++ protidemia 5.8 g/d |
C biopsia renale




Biopsia renale:

Microscopio ottico: glomeruli con aspetto prolifera tivo con incremento
della cellularita mesangiale e segmentale con aument o della matrice e
conseguenti aspetti di lobulazione del flocculo; mem brane basali
estremamente ispessite, a tratti rigide, con grosso lani depositi.

|.LF.: 1gG ++++ IgA + IgM ++++ Clq ++++ C3 ++++

Conclusioni_: quadro di glomerulonefrite membranoproliferativa,
suggestivo per la ricchezza di depositi, di una forma secondaria
da inquadrare nell’ambito delle connettiviti in senso lato e piu
verosimilmente diuna forma lupica.........




Colorazione PAS. Glomerulo con espansione mesangiale ed ipercellularita
Interstizio: Infiltrato inflammatorio aspecifico e minima atrofia tubulare



Colorazione tricromica: Membrane basali inspessite e rigide —*> “wire loops” .

Trombi intraluminali _




Colorazione argentica: segmenti del flocculo con aspetti di proliferazione e membrane basali ispessite



IgG: positivita granulare e globulare anse e mesangio.
Positivita su membrana basale tubulare e parete vasi



C1lqg: intensa positivita anse e mesangio granulare piu 0 meno finemente granulare



Diagnosi:

FULL-HOUSE NEPHROPATHY |-




Terapia:
Dicembre 2007 Micofenolato e ACE-inibitore

proteinuria 700 - 3000 mg/die non selettiva (Cameron 0.33)
Aprile 2009 Rituximab e ACE-inibitore

Proteinuria 3744 mg/die
Giugno 2009  Tacrolimus e ACE-inibitore

Proteinuria 803 mg/die
Maggio 2010 Proteinuria 8934 mg/die
boli di cortisone + ciclofosfamide ACE-inibitore + s artano

Proteinuria 3783 mg/die

Settembre 2010 Proteinuria 8829 mg/die

ciclosporina + ACE-inibitore + sartano + steroide

BIO RENALE: attivita ma non sclerosi




Marzo 2011 Proteinuria 2500 mg/die
Infusione di cellule mesenchimali (inefficace)

tacrolimus + azatioprina
+ ACE-inibitore + sartano + steroide

Giugno 2011
Proteinuria 423 mg/die

Da allora:
» proteinuriatra 500 mged 19

» Funzione renale conservata
(creatininemia 1.21 mg/dl

» P.A. nella norma



Proteinuria screening for children
Murakami M et al. Kidney Int 2005;67:23-27

Il 70% - 80% delle glomerulonefriti proliferative foor z&ﬁ&%“@f

mesangiali ( IgAe non IgA) ed il 65% - 80% delle ﬁw%
S )

glomerulonefriti membranoproliferative viene 2
scoperto tramite lo screening scolastico di massa — ———
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Un programma di screening puo aprire la strada ad or KO- ZoT

un trattamento precoce di queste patologie, i amls
specialmente in quei casi in cui c’'e gia una terapia *@“ ‘f%
definita i
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Conclusioni

Il programma di screening scolastico & efficace per la
diagnosi precoce delle glomerulonefriti

*In queste generazioni di bambini I'eta dell'IRT e progressivamente
aumentata

Il numero di pazienti con IRT che inizia il trattamento sostitutivo
prima dei 20 anni e nettamente piu basso in Giappone che negli USA
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