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Dr. Álvaro Madrid Aris |
Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona   

Casos clínicos:

Glomerulopatía 
primaria en 
riñón único



N
o 

di
fu

nd
ir 

si
n 

el
 p

er
m

is
o 

de
l D

r. 
Ál

va
ro

 M
ad

rid
 A

ris
 

Declaración de conflictos de interés

El Dr. Álvaro Madrid Aris ha recibido honorarios por docencia y presentaciones por parte de SOBI y Alexion, y ha 
recibido subvención para acudir a congreso por parte de Novartis y Anylam.
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Objetivos de aprendizaje

Amplia variedad de presentación de la C3G en el riñón nativo.

Al final de esta sesión, conocerás:

Estudio necesario para el diagnóstico de la C3G.

Conducta terapéutica actual de acuerdo con la clínica de presentación de la C3G.
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Los pacientes con riñón único 
tienen mayor riesgo de progresar a 
enfermedad renal crónica (ERC), 
especialmente en presencia de 

factores como proteinuria 
persistente, hipertensión e 

infecciones urinarias recurrentes.
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Glomerulonefritis en riñón único 

Niña de 14 años 

CASO 1

Agenesia renal izquierda, en seguimiento en nuestro centro por reflujo 
vesicoureteral derecho.

• Corregido quirúrgicamente a los 2 años y 1 mes (6 de julio 2012). 
En su seguimiento de paciente monorrena; función renal normal, sin 
proteinuria, sin HTA. 
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Niña de 14 años con agenesia renal izquierda, en seguimiento en nuestro 
centro por reflujo vesicoureteral derecho corregido quirúrgicamente.

En su seguimiento de paciente monorrena; función renal normal, sin 
proteinuria, sin HTA. 

• Pero a los 7 años, presentó: 

1. Proteinuria nefrótica 
2. Microhematuria

Glomerulonefritis en riñón único 

CASO 1

Niña de 14 años 
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Bioquímica/Microbiología

CASO 1
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A. Estudio de función renal, estudio inmunológico con autoanticuerpos.

B. Estudio genético.

C. Biopsia renal. 

¿Por cuál prueba comenzarías el estudio de 
un paciente  monorreno con hematuria más 
proteinuria?
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Laboratorio: ANA/ANCA negativos, 
C3 y C4 bajos, C3Nef positivo.

CASO 1
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Biopsia renal 

Patrón mesangial proliferativo con depósitos C3 (+++) en mesangio y

capilares

CASO 1
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Genética: mutación heterocigota en el exón 24 del gen C3 (c.3124C>T), heredada del padre 
(hipocomplementemia sin afectación clínica).
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A. IECA o ARA II.

B. Bloqueantes del complemento.

C. MMF más corticoides.

¿Cual sería la conducta terapéutica más adecuada?
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"El progreso es imposible sin el cambio, 
y aquellos que no pueden cambiar sus 

mentes no pueden cambiar nada" 
George Bernard Shaw



N
o 

di
fu

nd
ir 

si
n 

el
 p

er
m

is
o 

de
l D

r. 
Ál

va
ro

 M
ad

rid
 A

ris
 

Paciente con enfermedad leve:
• Pacientes con C3G tienen una enfermedad leve caracterizada por hematuria, proteinuria leve (es decir, 

menos de 500 mg/día), tensión arterial y función renal normal. 

Pacientes con enfermedad moderada:
• En pacientes con proteinuria (más de 500 mg/día). 
• Moderada inflamación a la biopsia. 
• Reciente y leve aumento de creatinina sérica.

Pacientes con enfermedad grave:
• Síndrome nefrótico y/o deterioro de la función renal.
• Severa inflamación a la biopsia y compromiso extracapilar.
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Cuidados médicos de apoyo iniciales1,2

Modificaciones dietéticas y de 
estilo de vida

Inhibidores del RAAS 
(IECA/BRA)

Glucocorticoides  
y MMF

Indicaciones para el tratamiento 
1L

uPCR >1 g/d

Recomendaciones de KDIGO para C3G e IC-MPGN 
primaria

CASO 1
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CASO 1
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Tratamiento: 
corticoides + micofenolato 
→ descenso progresivo de C3Nef (hasta su negativización)

Estabilidad clínica (remite proteinuria y hematuria), presenta 
mejoría de hipocomplementemia sin conseguir normalización. 

CASO 1
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Seguimiento: tras 5 años en remisión.

• Sin hematuria y sin proteinuria. 
• C3 nef negativo. 
• C3 nunca se normaliza.

Mutación: 

• Heredada del padre (hipocomplementemia sin afectación clínica). 
• Hermana, misma mutación (hipocomplementemia sin afectación 

clínica). 

Se discute con la familia y con un grupo de expertos, y al final se 
decide suspender  tratamiento inmunosupresor (diciembre 2023). 

Actualmente:

• Sin recaídas. 
• Sin proteinuria/hematuria.
• Función renal estable.

CASO 1
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Este caso resalta la importancia del seguimiento continuo en pacientes con CAKUT, detectando precozmente los factores de 
riesgo modificables para evitar y/o disminuir la progresión a ERC; y la necesidad de considerar alteraciones del complemento 
como sospecha diagnóstica en casos de proteinuria persistente e hipocomplementemia.

• La C3G representa un reto diagnóstico y terapéutico, especialmente en pacientes con riñón único, en quienes cualquier 
daño glomerular tiene un impacto significativo en el pronóstico renal. 

• En este caso, la presencia de hipocomplementemia persistente, C3Nef positivo y mutación en el gen C3 sustentan una 
disfunción de la vía alternativa del complemento como mecanismo patogénico principal.

• El tratamiento inmunosupresor con corticoides y micofenolato fue eficaz para inducir y mantener la remisión clínica y 
analítica, con desaparición de la proteinuria y estabilidad de la función renal. 

• A pesar de la persistencia de hipocomplementemia, se decidió suspender la inmunosupresión dado el buen estado 
clínico sostenido, los antecedentes familiares (padre y hermana con la misma mutación y sin enfermedad renal), y la 
sospecha de que los niveles bajos de C3 constituían un hallazgo estable y no un marcador de actividad.

• Aunque las guías recomiendan mantener el tratamiento hasta la normalización del complemento, este caso sugiere que, en 
presencia de marcadores genéticos y ausencia de signos clínicos de actividad, podría considerarse la suspensión del 
tratamiento con seguimiento estrecho.

Conclusiones
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 "Hacer lo que todo el mundo hace 

es hacer lo que nadie debería hacer"
Jean-Jacques Rousseau

"Locura es hacer lo mismo una y 
otra vez esperando obtener 

resultados diferentes" 
Albert Einstein
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¡Muchas gracias!
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