
� Evolución C3

� ◊ El pronóstico depende del grado de disfunción de la vía alternativa y de la cascada terminal del SC. 

◊ Déficit de Factor I (CFI) evitaría la conversión de C3b en C3b inactivo, no frenando la actividad de                     
la via alternativa del complemento.

◊ Se hereda con una patrón autosómico recesivo. Al ser una mutación en Heterozigosis, tendría                             
probablemente un mejor pronóstico. 

¤ Medidas Generales:  control renal, presión arterial y perfil lipídico.

¤ Infusiones / Intercambio Plasma ?.  Eculizumab ?.  

Motivo de consulta:

SÍNDROME  NEFRÍTICO:

. Hematuria macroscópica glomerular

. Edemas + derrame pleural derecho

. Proteinuria (20 mg/m2/h)

. IRA leve (Cr 0,8 / FG 80 l/min/1.73 m2

� Complemento

AF: sin interés.
AP: ITU a E.Coli – Nefropatía cicatricial tipo I Goldraich

Pruebas complementarias:

���� Estudio: C3: 52 mg/dl. ASLO: 995 UI/ml.
CH5O, C4, ANA, ANCA, Ac Anti-MBG, Crioglobulinas: normal
VHB, VHC, VIH: normal

���� Ecografía abdominal

“ GLOMERULONEFRITIS AGUDA POSTESTREPTOCÓCCICA “ 

TRATAMIENTO

COMENTARIOS

� La glomerulopatía C3 es una patología primaria del Sistema del complemento (SC) con una activación anormal en la vía 
alternativa , que conduce a una producción excesiva de C3b y sus productos de degradación, que se depositan en el glomérulo. 

� Existe una alteración inmunológica o genética a nivel de las proteínas reguladoras del complemento.   

� Su diagnóstico diferencial incluye casi todas las glomerulonefritis agudas (GNA) incluyendo la GN postestreptocóccica. La 
Biopsia renal es crucial para el diagnóstico de dicha entidad.       
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Evolución

. Normalización clínica, analítica y ecográfica

. PERSISTENCIA HIPOCOMPLEMENTEMIA C3 durante años, aún con       
datos indicativos de evolución favorable, hizo pensar en una                
activación contínua de la Vía Alternativa.

Niveles de C3 bajo de forma alternante

Aumento del Complejo de Ataque de Membrana soluble (CAM – sC5b9).   

Ampliar Estudio

. Ig, Electroforesis proteinas, inhibidor del C1 (actividad), Autoinmunidad          
(ASMA, AMA, LKM..), FR,  Inmunofenotipo linfocitario: normales.

. Actividad Complemento – via clásica, via lecitinas; normales.                                                                        
Vía Alternativa: 31/46%. CAM (sC5b9) elevado

. Estudio Inmunológico: Factor H: normal.                      
Auto-Anticuerpos: Factor Nefrítico C3 positivo

. Estudio Genético de Mutaciones: déficit Factor I (CFI).                        
Mutación en Heterozigosis: c.1508_1510delTCT / p.Phe503del

. Biopsia renal  


