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Patient 

• Geboren in 1990 

• Presentatie in 2017 vanwege recidiverende episodes met rode urine (sinds 2005!), na 
BLWI’s.

• Hypertensie bij een medische keuring, en toen bleek tevens ernstig nierfalen, kreat circa 
400 μmol/l

• Gewichtstoename van 7 kg in een jaar, maar geen oedeem

• Had in afgelopen jaar soms rode puntjes op de huid distaal aan acra, die ook spontaan 
weer verdwenen

• Verder geen bijzonderheden bij anamnese of lichamelijk onderzoek. Bloeddruk onder 
behandeling 119/64



Gegevens uit 2017

• Lab: albumine 32 g/l, kreat 500 μmol/l, eiwitspectrum normaal 

• ANA/ANCA/hepB-C/HIV/anti PLA2R ab’s  negatief

• Urine: ery’s 5-10 pgv, dysmorfie niet bekend, eiwit: 8.5gr/24h. Geen celcilinders gezien

• TG 11

• Echo nieren: normale grootte, geen hydronefrose

• Hij startte direct met ACE remmer en CS (MPNS waarna 60 mg prednisolon p.o.)



Wat is uw differentiaal diagnose nu?
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IgA nefropathie?



IgA nefropathie?

kappa lambdaIgA



Mestecky et al. 2013 Annu Rev Pathol 8:217

Pathogenese IgA nephropathy



Suzuki et al (2018) Kidney Int  93:700
KM55



Kidney Int. (2017) 91, 720-728

→ PGNMID op basis van monotypische IgA deposities (kappa)



Kidney Int. (2017) 91, 720-728

→  5 gevallen van α-Heavy Chain Deposition Disease (HCDD)

→14 gevallen van IgA-PGNMID



Aanvullend lab Amsterdam





verder

• Hep B/C/HIV, cryoglobulines allemaal negatief

• ANCA, anti-GBM, anti-PLA2R ab negatief

• Geen M-proteine aantoonbaar



Beenmerg

• Totaal slechts 0,05% plasmacellen, geen klonaliteit

• PET: negatief



Beloop

• Gestart met methylprednisolon 3x1000mg, vervolgens prednisolon

60mg 1dd

• Overgeplaatst voor pre-dialyse zorg en evt transplantatie

• Geen klachten, verbeterende nierfunctie eind september start 

taperen prednison

• Lab voor retour: kreat 172, 24h urine: eiwit 2.44 gr

• Terug naar elders



Beloop

Kreatinine

Serum Albumine rond 30 g/lMPNS start 3 dagen voor
overplaatsing

Proteinurie van 8 naar 2,4 gram/2 weken



Brief 13-12-2022

• Maart 2018: relapse, naar hoge dosis prednison + MMF

• Remissie na drie maanden, sep 2022: kreatinine 128 

μmol/l, AKR 18 mg/mmol



Grootste serie; n=19

M. Vignon et al. Kidney Int. (2017) 91, 720-728



Hoe werden deze 19 behandeld

M. Vignon et al. Kidney Int. (2017) 91, 720-728



Conclusie

• PGNMID met mIgA deposits is niet IgAN

• Het is een vorm van MGRS

• Behandeling op kloon gericht lijkt logisch

• Erg zeldzaam ? Of vaak gemist?


