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MESA REDONDA SOBRE NEFROPATIA IGA

* Criterios diagnosticos. Pablo Cannata Ortiz. Patologo. Fundacion Jimenez Diaz. Madrid.
* Estudios sobre nuevas terapias. Mar Espino Hernandez. Nefrologa Pediatrica. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.

Bloqueantes del complemento:

o Iptacopan: APPLAUSE-IgAN (Barrat J: Iptacopan in IgA nephropathy. NEJM, 2026; Published March 28.
NCT06994845: Efficacy, pharmacokinetics, safety, tolerability of in Pediatric (12-< 18 years) primary IgAN (fin 06.2030).

o Ravulizumab: NCT07024563 (2-<18 anos; fin 11.2029).
o Pegcetacoplan: DISCOVERY (NCT03453619). Adultos.
* Pronostico en edad adulta. Gema Fernandez Juarez. Nefrologa. Hospital Universitario La Paz. Madrid.

COMUNICACIONES ORALES Y MESA REDONDA SOBRE SINDROME NEFROTICO

1. CO: Antesy despues de laimplementacion del nuevo esqguema corticoideo en el sindrome nefrotico corticosensible pediatrico.
Lledo Pascual A et al. Hospital Universitario Joan XXIII. Tarragona.

2. CO: Rituximab en el sindrome nefrotico idiopatico pediatrico. Gonzalez Vargas C et al. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

3. MESA REDONDA: SN corticosensibles: pautas actuales. Urisarri Ruiz de Cortazar MA. Hospital Universitario de Santiago Compostela. A
Coruna.

COMUNICACION ORAL: CARGA DE LA ENFERMEDAD EN LAS GLOMERULONEFRITIS CRONICAS EN PACIENTES
ADOLESCENTES Y SUS CUIDADORES EN ESPANA

Madrid Aris A. Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona), Hospital Universitario 12 de Octubre (Madrid), ALCER (Federacion Nacional de
Asociaciones para la Lucha Contra las Enfermedades del Rinon), Novartis Pharma (Espana).
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POSTER: INHIBIDOR DEL COMPLEMENTO EN GLOMERULOPATIA C3

Puente Montes S et al. Hospital Universitario Rio Hortega (Valladolid), Hospital Universitario La Paz (Madrid), Complejo Asistencial
Universitario de Salamanca.

CASOS CLINICOS: DESAFIOS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS EN LA GLOMERULONEFRITIS C3
Licero Villanueva A et al. Hospital Universitario 12 de Octubre, Hospital Central de la Defensa Gomez Ulla. Madrid.

COMUNICACION ORAL: MANEJO Y EVOLUCION RENAL DE PACIENTES CON GLOMERULOPATIA C3 DE
DIAGNOSTICO PEDIATRICO: ESTUDIO RETROSPECTIVO EN UN CENTRO TERCIARIO

Larramendi Hernandez C et al. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

SIMPOSIO INDUSTRIA: C3G E IC-MPGN PRIMARIA EN PEDIATRIA: CUANDO INHIBIR C3 MARCA LA DIFERENCIA
Madrid Aris A. Hospital Sant Joan de Déeu (Barcelona). Ariceta lraola G. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

MESA REDONDA: NEFROPATIA C3. ROL DE LOS BLOQUEANTES DEL COMPLEMENTO
Ariceta Iraola G. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).
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CO: Carga de la enfermedad en las glomerulonefritis cronicas en
pacientes adolescentes y sus cuidadores en Espana

RESULTADOS

* Media de edad al diagnostico: 8.5 anos

* Carga asistencial (ultimo ano): Numero de consultas médicas: 17.9

* 52.2 % fue hospitalizado al menos una vez

* Emociones negativas (ansiedad, baja autoestima): 73.9 %

* Miedo a muerte temprana: 39.1 %

* Pérdida de actividad escolar (media de 25 dias en el ultimo ano): 47.8 %

* Relaciones personales-familiares: Vigilancia constante: 81.3 %
Sobreproteccion: 37.5 %

Los pacientes presentan una afectacion significativa en su vida diaria, sus relaciones sociales y su rendimiento académico

Madrid Aris A et al. Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona), Hospital Universitario 12 de Octubre (Madrid), ALCER (Federacion Nacional de Asociaciones para la Lucha Contra las Enfermedades del
Rindn), Novartis Pharma (Espanfa).
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Poster: Inhibidor del complemento en glomerulopatia C3

Puente Montes S et al. Hospital Universitario Rio Hortega (Valladolid), Hospital Universitario La Paz (Madrid),

Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

;3& PRESENTACION

* Nino 10 anos con debut de sdme.
nefrotico en contexto de infeccion por
SARS-CoV-2.

e Asocia microhematuria e HTA.
* FGeinicial: 88 mL/min/1.73 m?Z.

* Hipocomplementemia marcada (C3: 7/

mg/dL).
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ESTUDIO DIAGNOSTICO

* BR: patron membranoproliferativo con

depositos predominantes de C3
subendoteliales y mesangiales.

* Estudio genetico: sin mutaciones

Identificada en genes del complemento.

e Presencia de autoAc C3NeF.

Filtrado glomerular
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Imagenes extraidas de: Puente Montes S et al. Inhibicor del complemento en glomerulopatia C3. Poster presentado en el congreso AENP 2026.

Sdme: sindrome; HTA: hipertensién arterial; FGe: filtrado glomerular estimado; BR: biopsia renal; autoAc: autoanticuerpos; C3Nef: Factores nefriticos de C3; MMF: micofenolato de mofetilo; UPCR:

urine-proteinur-creatinine ratio.

Academy
‘@G" EVOLUCION Y TRATAMIENTO
s

* Tratamiento inicial con MMF.

* Persistenciade consumo de complementé.

>

* Inicio de iptacopan en enero 2025: S

o Descenso mantenido de UPCR (12.8 g

mg/mg = <1 mg/mg). o

£

o Normalizacion de los niveles séricos de C3

(7 > 80-90 mg/dL). 2

o Preservacion del FGe (120 mL/min/1.73 m2§.

Z
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Casos clinicos: Desafios diagnosticos y terapéuticos en la

c3

glomerulonefritis C3 Academy
Licero Villanueva A, et al. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid
s‘gﬁ PRESENTACION =(“)e ESTUDIO DIAGNOSTICO
« Nifo 10 aflos con sdme. nefrético, hematuria *  BR: glomerulonefritis necrotizante con semilunas (30
macroscopicay deterioro progresivo del FG. %), depésitos dominantes de C3 y minimos
*  Proteinuria nefrética (13.8 mg/mg) e depositos de IgG.
zgﬁzqcati?‘lplementemla persistente (C3 bajo, C4 . Glomeruloesclerosis 25 %.

- IgA e IgM elevadas; Ac y serologia negativas. * IF:C4d positivo.

Sospecha inicial de IRGN: * C3NeF positivo.

* Se inicia 3 bolos de MP + ciclofosfamida.  Estudio genético complemento negativo.

Diagndstico final: Glomerulopatia C3

Sdme: sindrome; FG: filtrado glomerular; Ac: anticuerpos; BR: biopsia renal; IF: inmunofluorescencia; C3Nef: Factores nefriticos de C3; C3G: glomerulopatia C3; MP: metil-prednisolona; Re-BR:
rebiopsia renal; IRGN: glomerulonefritis asociada a infeccion.
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Casos clinicos: Desafios diagnosticos y terapéuticos en la ( :3
glomerulonefritis C3 Academy

Licero Villanueva A, et al. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid

Caso clinico

‘ "'0'*' EVOLUCION Y TRATAMIENTO

=2

* Tratamiento: * Primerarecaida: Dia +10  Segundarecaida: Dia +7

o Se decide discontinuar pegcetacoplan.

MMF+pegcetacoplan+prednisona+enalapril. o Fiebre, leucocitosis, anemia, oliguria, o Cuadro similar a primera recaida: %

v Remision clinica (hematuria y edemas) hematuria, proteinuria nefrotica (3.4 deterioro FR, proteinuria (2.9 mg/mg)g

v N lizacion del G3 séri mg/mg), C3Nef ligeramente positivo. o C3NeF positivo S
Rt SO CE Al o Reinicio de pegcetacoplany cambio a o Reinicio de pegcetacoplan. =

v'  Estabilizacion FR. ramipril. 3

v Remisiéon hematuria, estabilizacion . i i 8 : 2

* Re-BR (6 meses): escasos depodsitos de C3 Ny . , pittiacion gctual. A ((en ) ol IREL S
- - . g proteinuria (1 mg/mg)y de la FR (Cr: 29 9 mL/min/1.73 m2. o

e indice de actividad 0, cronicidad 5. R =
0.65 mg/dL). o Valoracién dialisis/trasplante 2

«  C3Nef negativo. v" C3NeF negativo =
v"  Discontinuacion MMF 5

z

Mes 0: Inicio de Fase Intermedia: Mes 6: Re-biopsiay Dia +10: Primera  Fase Post-recaida: Semana +1: Situacion Actual:
Tratamiento Dirigido Estabilizacion y Suspension de Recaida Aguda Ajuste de Segunda Recaiday  Progresion a ERC
Mejora Tratamiento Inmunosupresion Complicaciones

T
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MMEF: micofenolato de mofetilo; FR: funcién renal; Re-BR: re-biopsia renal; C3NeF: Factor nefritico de C3; ERC: enfermedad renal crénica; FGe: filtrado glomerular establecido;



CO: Manejo y evolucion renal de pacientes con C3G de diagnostico
pediatrico: estudio retrospectivo en un centro terciario

Larramendi Hernandez C et al. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

Academy

20 pacientes menores de 18 anos, con diagnostico histologico de C3G o IC-MPGN,
entre 2004-2025.

CLINICA-LABORATORIO AL DIAGNOSTICO

Parametros Unidades n Valor Parametros Unidades N  Valor
Caracteristicas demogrdficas de los pacientes Pardmetros de funcion renal
Edad mediana (IOR) afios 20 8 afios (7 - 12) FGe al dx mediana (IOR) ml/min/1,73m? 20 85(52.3-104)5)
Sexo M:F 20 — FGe normal =90 ml/min/1,73m? 20 10 (50%)
Polimorfismos de riesgo de genes 20 8 (40%)
del complemento (S g [. urinario Proteina/creatinina mg/mg 18  2.53(0.67-5.37)
Variante posiblemente patogenica en 20 | variante en (WPCR) mediana (IOR)
los genes del complemento MCP I. urinario albumina/creatinina  mg/g 18 711 (376 -2421)
mediana (IOR)
14 : 0,/ y#
Antecedente familiar de nefropatia 20 4 (20%) Estudio del complemento
) o . . . . . C3 serico mediana (IOR) mg/dl 28.9 (21.4 - 68.05)
Sintomas: Chmf:amente indistinguible de GN asociada a infeccion (IRGN) C3 bajo < 80 mg/dl 15 (75%)
Sindrome nefritico 20 11 (55%) C4 sérico mediana (IOR) mg/dl 18.2 (15.4 -,26)
Sindrome nefrotico 20 4 (20%) C4 bajo < 10 mg/dl 3 (15%)
Alteraciones urinarias 20 5(25%) sC5b9 en plasma elevado > 300 ng/ml 10 (66.6%

C3Nef positivo 6 (30%)
Ac anti-Fc¢ H positivos 0

*Sindrome nefrético, nefropatia IgA, episodio de hematuria macroscoépica en la infancia, ERC de origen desconocido con fallecimiento a los 40 afios en hemodialisis.

Mancuso MC. Efficacy of complement inhibition with pegcetacoplan in children with C3 glomerulopathy. Pediatr Nephrol. 2025; 40: 1959-63. Reddy S. C3 glomerulopathy in children: experience at a

resource-limited center. Clin Exp Pediatr. 2025; 68; 311-8. Patry C. Kidney transplantation in children and adolescents with C3G or IC-MPGN: a real-world study within the CERTAIN research network. o SO I
Pediatr Nephrol. 2024; 39: 3569-80. Cappoli A. C3 glomerulopathy in children: A European longitudinal study evaluating outcome. Pediatr Nephrol. 2025; 40: 979-86. rare strength
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CO: Manejoy evolucion renal de pacientes con C3G de diagnostico et
pediatrico: estudio retrospectivo en un centro terciario

Larramendi Hernandez C et al. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

TRATAMIENTO
Tratamiento inicial Tratamiento durante el seguimiento
Prednisona / prednisolona oral N=20 (100%) Ciclotostamida IV N=2 (10%)
Bolus de metilprednisolona IV N=6 (30%) Ciclosporina / Tacrolimus N=2(10%)
Micotenolato mofetil 19 (95%) Rituximab N=4 (20%)
Antiprotemurico (IECA / ARA2) 14 (70%) Plasmateresis N=2 (10%)
‘1clotostamida 1V N=4(20%

Bloqueantes del complemento:

Terapia renal sustitutiva (hemodialisis) - Bloqueante C35 (Eculizumab/Ravulizumab)
Al diagnostico N=3 (15%) - Bloqueante C3 (Pegcetacoplan)
Dias duracion mediana (IOR) 8 dias (3-103)

@ SODI
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CO: Manejo y evolucion renal de pacientes con C3G de diagnostico
pediatrico: estudio retrospectivo en un centro terciario

Larramendi Hernandez C et al. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

SEGUIMIENTO

Blogueantes del complemento (n =7)
* Mediana 6.5 anos (IQR 3.5 -9)

Remision completa (n = 4) 2 pacientes eculizumab
* 50 % remision completa (n = 10)*

2 pacientes pegcetacoplan

* 70 % funcion renal normal (n = 14)

* 30 % evolucion ERC (n =6, incluido un trasplante)

* Ausencia de microhematuria - UPCR < 0.3 mg/mg - FGe > 90 mL/min/1.73 m?.

c3
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CO: Manejoy evolucion renal de pacientes con C3G de diagnostico pediétrEg(;en,,y
estudio retrospectivo en un centro terciario

Larramendi Hernandez C et al. Hospital Universitari Vall d’Hebron (Barcelona).

Factores pronosticos al diagnostico asociados aremision completa

FGe (mL/min/1.73 m?) C3 (mg/dL)

NO REMISION

, NO REMISION
REMISION COMPLETA

REMISION COMPLETA

Valores normales: 80-180 mg/dL o SO bl

Cajas representan el IQR; puntos individuales, dispersién aleatoria. rare strength

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra



C3 glomerulopathy in children: a European longitudinal study

evaluating outcome

Cappoli A et al. Pediatr Nephrol. 2025; 40: 979-86.

c3

Academy

Factores pronosticos al diagnostico asociados aremision completa

* 108 pacientes < 18 anos, entre 2011-2020. Edad al diagnostico (mediana; IQR): 9.8 [6.1 - 13.0].

* Remision completa (UPCR <0.3 mg/mg, FGe normal) en 71/108 (65.7 %).

Multivariable survival analysis

“Una baja proteinuria

Parameter Units/value N
(UPCR<1mg/mg)y
la presencia de eGFR ml/min/1.73 m?> 78
prollferfj\cmn UPCR <1.0 mg/mg 18
endocapilar, se
: C3 mg/dL 78
asocian .y "
positivamente con Y Present 78
- leta” proliferation
remision comp _— Yoc -

Cox proportional hazard regression. H.R. Hazard ratio.

Adj.
H.R.
1.000

0.733
1.008

2.835

0.674

95% C.I.

0.994

0.615
0.999

1.459

0.213

1.007

0.874
1.017

5.510

2.133

P value

0.903

< 0.001
0.085

0.002

0.502

@ SO

rare strength

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra



Clasificacion de las enfermedades glomerulares

Churg J, Sobin LH.
Renal disease. Classification and Atlas of Glomerular Diseases. Tokyo: Igaku-Shoin Ltd; 1982.

e
ey
By
g
b

Classification and Atlas of Glomerular Diseases

Enfermedades glomerulares primarias

1. Enfermedades glomerulares primarias

2. Glomerulonefritis de enfermedades sistémicas

3. Lesiones glomerulares en enfermedades vasculares
4. Lesiones glomerulares en enfermedades metabélicas
5. Nefropatias hereditarias

6. Enfermedades glomerulares heterogeneas

7. Rinon “end stage”

8. Lesiones glomerulares postrasplante

@ SODI
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Clasifiacion de las enfermedades glomerulares

Churg J, Sobin LH.
Renal disease. Classification and Atlas of Glomerular Diseases. Tokyo: Igaku-Shoin Ltd; 1982.

1. GLOMERULO CON ALTERACIONES MINIMAS
2. GLOMERULO CON LESIONES FOCALES/SEGMENTARIAS
3. GLOMERULONEFRITIS DIFUSA
a) Nefropatia membranosa
b) Glomerulonefritis proliferativas (GNP)
I. GNP mesangial
il. GNP endocapilar

. Glomerulonefritis mesangiocapilar o GN membranoproliferativa
a) tipo1l
b) tipo 3

Iv. Enfermedad depodsitos densos o GN membranoproliferativa tipo 2*

v. Glomerulonefritis extracapilar (“semilunas-crescent”)

c) Glomerulonefritis esclerosante
4. GLOMERULONEFRITIS NO CLASIFICADAS

* Puede pertenecer a una categoria diferente: ;Enfermedad metabolica?

c3

Academy

SODI

rare strength

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra



Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3
marca la diferencia.
Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

.

Academy

\ 4

Capillary wall and mesangial
Tomado de Mashayekhi M. immunoglobulin and C3 deposits

Negative immunoglobulin, mesaand Tomado de Pickering MC

capillary wall C3 deposits Depdsito unico-dominante de C3 o sus metabolitos, a
lo largo de las asas capilares y en areas mesangiales

Intensidad similar de C3 e IgG a lo largo
de las asas capilares y areas
mesangiales; menos constante IgM,
IgA, C1q, C4

¥ ¥ (= 2+ patron de IF, escala de 0-3), y> 2 6rdenes de
Immunoglobulin-positive, complement- Immunoglobulin-negative, complement- intensidad respecto a otros depdsitos que pueden

positive MPGN negative MPGN estar presentes (IgG, IgM, IgA, C1q, C4)

MPGN por inmunocomplejos (IC-MPGN) @ Glomerulopatia C3 (C3G)

*C3GN: depodsitos subendoteliales
-C3- a lo largo de membranas basales glomerulares y

*Depositos electrodensos

. . : v v mesangio
—mmuhocomplejos- lgcahzados =1 lps Circulating immunoglobulin orimmune Glomerulonefritis Enf. depdsitos
espacios subendoteliales y mesangio; complexes C3 (C3GN) densos (DDD)

en ocasiones subepiteliales “humps”

I | ! DDD: membranas basales glomerulares con depodsitos

. . ! 1 intramembranosos continuos,
* Indistinguibles por M.E. Infections Autoimmune or Monoclonal Idiopatica Dysregulation of the alternative pathway

de muy alta densidad, aspecto en banda “ribbon-like”;

rheumatologic gammopathy of Compl_ement también mesangio
diseases (dysproteinemia) i
sl Enf. aut Adultos > 1
Normalizacién | EEERIe Uttos Mutations or antibodies to complement
GRemn <1z Inflamatorias 50 anos factors or complement-regulating proteing
Ssemanas (Hiper_IgD)**
CAUSAS SECUNDARIAS

PATOLOGIA VIA ALTERNATIVA COMPLEMENTO

Bomback AS. Pathogenesis of the C3 glomerulopathies and reclassification of MPGN. Nat. Rev. Nephrol. 2012; 8: 634-42.
Fakhouri F. C3 glomerulopathy: a new classification. Nat Rev Nephrol. 2010; 6:494-9. Sethi S. Membranoproliferative glomerulonephritis. A new look at an old entity. N Engl J Med. 2012; 366: 1119-31.

Mashayekhi M. C3 Glomerulopathy diagnosis, current treatments and emerging therapies. Kidney Med. 2026; 8:101258. O SO b I
Pickering MC. C3 glomerulopathy: consensus report. Kidney Int. 2013; 84:1079-89.

rare strength
**Ward RC. A nephritic puzzle: C3-dominant glomerulonephritis as a sentinel of hidden autoinflammatory disease. Pediatr Nephrol. 2026. doi.org/10.1007/s00467-026-07220-x J
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Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3
marca la diferencia.
Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

1.- LIPODISTROFIA PARCIAL ADQUIRIDA

Mujeres; inicio lactante (cualquier edad).

Asociada a C3NeF.

Pérdida progresiva de grasa en una distribucion de craneal a caudaly “puede
aparecer” acumulacion de grasa en caderas, las nalgas y las piernas.

2.- DRUSAS RETINIANAS-DEGENERACION MACULAR
Depdsitos entre el epitelio pigmentario de la retinay la membrana de Bruch.
FO-OTC.

SODI

Yu Y. Whole-exome sequencing identifies rare, functional CFH variants in families with macular degeneration. Hum Mol Genet. 2014; 23: 5283-93. rare strength
Misra A. Clinical features and metabolic and autoimmune derangements in acquired partial lipodystrophy: report of 35 cases and review of the literature. Medicine (Baltimore). 2004; 83:18-34.

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra
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Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3
marca la diferencia.

Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

ritis asociad

.................... IRGN ..o I C3G
{ «—— IC-dominant ~— C3-dominant T C3GN —— DDD >

]
s
L]
-y
L™
m
oy
Ll T ™
Yo
..........
..............
----------------------------------------------------------------

Membranous proliferative GN on light microscopy

Subendothelial EDDs Subendothelial EDDs Intramembranous EDDs EDDs: electron-dense deposits

I Dysregulation of alternative complement pathway

| C3NeF: C3 nephritic factor

Anti-factor B autoantibodies

ECTN, W Deposito glomerular (detectado por IF) del I
‘. 28 f’ﬂb : receptor de plasmina asociado a nefritis (NAPIr) |
R t‘ e v y de la actividad de la plasmina (IHQ) I
2 . Biomarcador “diagnéstico” de IRGN?
Plasmin activity I
Tomado de Uchida T. i

SODI

Wada Y. Clinico-Pathogenic similarities and differences between infection-related glomerulonephritis and C3 glomerulopathy. Int. J. Mol. Sci. 2023; 24: 8432. rare strength

Uchida T. Glomerular deposition of NAPlr and related plasmin cctivity: Key diagnostic biomarkers of bacterial IRGN. Int. J. Mol. Sci. 2020; 21: 2595.

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra
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Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3
marca la diferencia.
Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

Semejanzas y diferencias entre C3G y glomerulonefritis asociada a
infeccion (IRGN)

Porcentajes de aparicion de autoanticuerpos contra los factores del complemento en IRGN y C3G

Autoantibody IRGN C3G
C3NeF Unknown 50—80% ) 70%of DDD patients
C4NeF Unknown —20%
C5NeF Unknown
Anti-C1q Abs 33% Unknown
Anti-C3bBb Abs 32% 59%
Anti-C3b Abs 12% 9%

Anti-FB Abs 14%
Anti-FH Abs 0%

La combinacién de autoanticuerpos------ mayor consumo de C3------- mayores niveles de sC5b-9------ peor pronostico.

@ SODI

Wada Y. Clinico-Pathogenic similarities and differences between infection-related glomerulonephritis and C3 glomerulopathy. Int. J. Mol. Sci. 2023; 24: 8432 Welsh SJ. Acquired drivers of C3 rare strength
glomerulopathy. Clin Kidney J. 2025; 18: sfaf022. Michels MA. Challenges in diagnostic testing of nephritic factors. Front. Immunol. 2022; 13:1036136.

No difundir sin el permiso del Dr. Juan Marin Serra



Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3
marca la diferencia.
Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

Academy

* Componentesyreguladores: C3, C4, Factor H, Factor B, Factor |

* Fragmentos: iC3b-C3dg, sC5b-9 (complejo de atague de membrana soluble: sMAC)
* Pruebas de funcionalismo: CH50, AP50

 Autoanticuerpos: C3Nef, C4Nef, C5Nef, anti-FH, anti-FB

 Estudio genetico*: Factor H, Factor B, Factor |, C3, proteinas relacionadas con el factor H (CFHR1-5: mayor numero de copias,
reordenamientos genomicos-técnica MLPA), gen DGKE (diacilglicerol quinasa-épsilon)

* |dentificacion de factores de riesgo genéetico no-monogénico**: HLA, C3, factor H, proteina cofactor de membrana (MCP-CD46)

*Secuenciacion completa del exoma (WES). En 25-45 % pacientes; penetrancia y expresion fenotipica variable.
“El grupo con mutacion (anomalias urinarias asintomaticas) no se diferencié del grupo sin mutacién (sindrome nefritico)
en cuanto a la respuesta al tratamiento con MMF y la supervivencia renal”. Gunay N (n = 60; 28 % mutacion)

**Sin implicaciones clinicas si la persona no tiene otras variantes genéticas; sin embargo, si hay una variante patogena presente, las variantes comunes que
modifican el riesgo pueden afectar a la expresion clinicay ayudar a orientar el consejo genético en estas familias.

Goodship THJ. Atypical hemolytic uremic syndrome and C3 glomerulopathy: conclusions from a “Kidney Disease: Improving Global Outcomes” (KDIGQO) Controversies Conference. Kidney Int. 2017, SO b I
91:539-51. Vivarelli M. A clinical approach to children with C3 glomerulopathy. Pediatr Nephrol. 2022; 37:521-35. Vivarelli M. The role of complement in kidney disease: conclusions from a Kidney

Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) Controversies Conference. Kidney Int. 2024; 106: 369-91. Gunay N. Complement gene mutations in children with C3 glomerulopathy: do they affect the
response to mycophenolate mofetil? Pediatr Nephrol. 2024; 39:1435-46.
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Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3 C3

marca la diferencia.

Academy

Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

Dianas terapéuticas para C3G e IC-MPGN primaria
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Simposio: C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3 C
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Mesa redonda: Nefropatia C3. Rol de los bloqueantes del complemento

Dianas terapéuticas para C3Gy IC-MPGN primaria
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C3G e IC-MPGN primaria en pediatria: cuando inhibir C3 marca la
diferencia. Nefropatia C3. Rol de los blogueantes del complemento

Dianas terapéuticas para C3G e IC-MPGN primaria
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PREGUNTAS ABIERTAS

Dra. Gema Ariceta

o &) e

cCuando iniciar el tratamiento? ; Precoz versus rescate?
cCuanto tiempo se mantiene?
:Solo o asociado a inmunosupresores? ;Cuanto tiempo?
¢ Es eficaz en los pacientes excluidos del estudio VALIANT?
e <12anos-<30kg
e FGe<30mL/min/1,73 m?
* Glomeruloesclerosis > 50 %
clncide la heterogeneidad de la enfermedad en la respuesta a corto, medio o largo plazo?
cSeguridad a largo plazo?

Escasa informacion en pacientes trasplantados

Academy

SODI
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iMuchas gracias!
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