Caso clinico

Podocitopatia en paciente con trasplante renal
y epidermolisis bullosa: reporte de caso

Podocytopathy in a renal transplant recipient with

epidermolysis bullosa: case report
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RESUMEN

Introduccion: la epidermélisis bullosa distréfica (EBD)
es una genodermatosis grave asociada con complicaciones
sistémicas, entre ellas enfermedad renal créonica (ERC) se-
cundaria a diversas glomerulopatias. En casos avanzados,
el trasplante renal constituye una opcién terapéutica viable,
aunque con riesgo de complicaciones inmunoldgicas. Caso
clinico: hombre de 41 anos con EBD congénita y ERC de
17 anos de evolucidn, tratado inicialmente con hemodidlisis
y posteriormente trasplantado en 2010. En seguimiento por
trasplante se documenté proteinuria nefrética (3.74 g/24 h)
sin sindrome nefrético clinico, con funcién renal basal alte-
rada (Cr 2.03 mg/dL). Se realiz6 biopsia del injerto renal,
que revel6 rechazo crénico activo (i-IFTA 2, i2, t1, ptcl),
glomerulopatia créonica (cg2), lesién tubular aguda e IFTA
30%, y en microscopia electrénica, fusion podocitica difusa
de 90%. Se instaur6 tratamiento con metilprednisolona y
rituximab, con mejoria parcial de la proteinuria. Conclu-
siones: las glomerulopatias en pacientes con EBD son una
entidad emergente y probablemente subdiagnosticada. Este
caso demuestra una evolucién postrasplante prolongada con
aparicién tardia de podocitopatia y rechazo crénico activo,
subrayando el valor diagndstico de la biopsia con microsco-
pia electrénica. El manejo inmunosupresor debe ser perso-

ABSTRACT

Introduction: dystrophic epidermolysis bullosa (DED) is a
severe genodermatosis associated with systemic complications,
including chronic kidney disease (CKD) secondary to various
glomerulopathies. In advanced cases, kidney transplantation
represents a viable therapeutic option, although it carries
a risk of immunological complications. Clinical case:
a 41-year-old man with congenital DED and CKD of 17
years’ duration, initially treated with hemodialysis and
subsequently transplanted in 2010. During transplant follow-
up, nephrotic proteinuria (3.74 g/24 h) without clinical
nephrotic syndrome was documented, with impaired baseline
renal function (Cr 2.03 mg/dL). A renal graft biopsy was
performed, revealing active chronic rejection (i-IFTA 2, i2, t1,
ptcl), chronic glomerulopathy (cg2), acute tubular injury, and
IFTA 30%, 90% diffuse podocyte fusion was observed under
electron microscopy. Treatment with methylprednisolone
and rituximab was initiated, with partial improvement in
proteinuria. Conclusions: glomerulopathies in patients
with DED are an emerging and probably underdiagnosed
entity. This case demonstrates a prolonged post-transplant
evolution with late onset of podocytopathy and active chronic
rejection, highlighting the diagnostic value of biopsy with
electron microscopy. Immunosuppressive management must
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nalizado, dada la vulnerabilidad inmunolégica e infecciosa
de estos pacientes.

Palabras clave: epidermdlisis bullosa, trasplante renal, po-
docitopatia, glomerulopatia.

INTRODUCCION

La epidermdlisis bullosa (EB) es una enfermedad ge-
nética poco frecuente caracterizada por fragilidad de
piel y mucosas. Las formas recesivas severas, como
la EB distréfica generalizada, se asocian a mayor ries-
go de dafio renal y diversas glomerulopatias. El tras-
plante renal es una alternativa terapéutica valida en
estos casos, aunque con riesgo de complicaciones.
Se presenta el caso de un adulto con EB y podocito-
patia postrasplante.’

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 41 afios que cuenta con antecedentes
de epidermolisis bullosa distréfica congénita y en-
fermedad renal crénica de 17 afios de evolucion de
etiologia no determinada, quien inici6 terapia de re-
emplazo renal en 2007 modalidad hemodialisis con
duracion de tres afos, posteriormente se le realizd
trasplante renal (madre) en 2010, tratamiento de
inmunosupresion con ciclosporina 50 mg cada 12
h, prednisona 5 mg cada 24 h, acido micofendélico
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be personalized, due to the immunological and infectious
vulnerability of these patients.

Keywords: epidermolysis bullosa, kidney transplant,
podocytopathy, glomerulopathy.

360 mg cada 12 h, con creatinina basal de 1.8 mg/
dL (2022) durante el seguimiento por servicio de
trasplantes, se documenta proteinuria por examen
general de orina (EGO), se realiza Pru/Cru con 2.9
mg/g, con posterior cuantificacion de proteinas en 24
horas el 13/mayo/2024 con resultados: 3,740 mg/24
h, Cr de 2.03 mg/dL, CT: 197 mg/dL, TG: 114 mg/dL,
Alb: 3.5 g/dL, sin presencia de edema, por lo que se
realiza biopsia de injerto renal el 28/mayo/2024, con
ocho glomérulos, de ellos sélo uno sin esclerosis, se
reporta rechazo crénico activo tipo celular grado 1
(inflamacién dentro de las areas de fibrosis interstitial
[i-IFTA] 2 + i2 + t1), hallazgos histol6gicos sugestivos
de rechazo humoral crénico activo (ptc1), con lesién
tubular aguda y glomerulopatia créonica del trasplante
(cg2), se realizd6 microscopia electrénica con fusion
difusa de los procesos podociticos de 90%, con de-
generacion microvellosa focal, mesangio con prolife-
racion y expansion de matriz mesangial, IFTA 30%, y
atrofia tubular (AT) 25%, recibié bolos de metilpred-
nisolona, rituximab 375 mg/m?, con seguimiento 12/
noviembre/2024 proteinas en orina 24 h: 109 mg/dL,
Creatinina 2.6 mg/dL (Figura 1).

Figura 1:

A) Pas glomérulo con esclerosis
parcial. B) Masson, fibrosis intersticial.
C) Plata, esclerosis glomerular global.
D) Infiltrado inflamatorio H&E.
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DISCUSION

En pacientes con epidermdlisis bullosa distréfica, las
glomerulopatias son una causa emergente y subesti-
mada de enfermedad renal cronica. Este caso ilustra
una evolucién postrasplante prolongada con apari-
cion tardia de proteinuria nefrética y hallazgos com-
patibles con rechazo cronico activo y podocitopatia.
La presencia de fusién podocitica difusa destaca la
importancia de realizar biopsia con microscopia elec-
tronica. El manejo inmunosupresor debe ser indivi-
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dualizado, considerando su vulnerabilidad inmunol6-
gica e infecciosa.
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