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Datos 
Generales

Femenina

12 años 

Origen: Formosa

Antecedentes: Niega

Enfermedad 
Actual:

Septiembre 2020 Sospecha Púrpura Trombocitopénica 

Trombótica, sin controles posteriores.

Ingresa a UTIP de formosa el 23/3 con: Palidez Mucocutánea, 

dificultad respiratoria, Anasarca, Oliguria de 1 semana de 

evolución, HTA, Mucositis oral y vaginal, Alopecia difusa, 

Hepatoesplenomegalia, y lesiones dérmicas cicatrizales en 

extremidades



Laboratorio 
de ingreso   
(formosa) 

Pancitopenia

Acidosis Metabólica con Hiperkalemia

Hipoalbuminemia/ Hipoproteinemia

Hipocomplementemia, FAN 1/160,  Anti Adn 1/640

Microhematuria y Proteinuria en rango masivo

Imagenes de 
ingreso   
(formosa) 

RX de tórax: aumento de silueta cardiaca, derrame pleural bilateral

Eco abdominal: Hepatoesplenomegalia, Esteatósis II-III,Riñones: 
forma y tamaño conservados sin dilatación, aumento de 
ecogenicidad.Ascitis moderada-severa

Ecocardiograma: pericarditis moderada 



Tratamiento   (formosa) 

23/3

Tto de snd 
Ascitico 

Edematoso

26/3

Solumedrol 
(1gr/dia*3)

28/3

Ciclofosfamida 
(500mg/m2)

*Meprednisona 
40 mg/dia 

27/3

Anasarca + 
Inestabilidad 
Hemodinámica
Anuria 
Inicia 
Hemodiálisis 
Antibiotico            
(Vanco-Mero)

6/04

Snd Nefrotico 
+ Ascitis + 
Pancitopenia
+ Anuria

Solumedrol 
(1gr/dia*3)
Vanco/Mero

10/04

Profilaxis: Ivermectina, Isoniazida y Enoxaparina 

Persistencia 
de 
Enfermedad

(*)Rituximab 



Ingreso a 
HIBA
17/04

Hb / Hto 9.8mg/dl / 29.6%

GB /N 1739/ml  / 75%

Plaquetas 86.900/ml

C3 / C4 14 / 2

Inmunoglobulinas Normales

Anticoagulante Lúpico Negativo

Fan / Anti ADN 1/1280 / 1/640

ANCA, anticardiolipinas, 
anti La, Ro, Sm

Negativos

Orina completa Proteinuria +++, 
Hematuria abundante

Ecocardiograma
Sin cardiopatía estructural.
Ventrículo izquierdo de 
dimensiones y contractilidad 
conservada.
Flujo anterógrado normal en las 
cuatro válvulas.
Derrame pericárdico posterior 
moderado.

Rx de tórax:
Derrame pleural Bilateral
Aumento de la silueta Cardiaca



Se realiza PBR
21/04











Tratamiento   (HIBA) 

23/04

Solumedrol
3 pulsos

28/4 4/05

Ciclofosfamida 
(250mg/m2)

Meprednisona 
30 mg/dia 

28/04 al 14/05 16/05

Intercurrencia 
infecciosa

Meprednisona 
20mg/dia

Plasmaféresis 
Terapéutica
9 sesiones



Último 
Laboratorio
26/05

Hb / Hto 10 mg/dl / 31%

GB /N 5946/ml  / 51%

Plaquetas 198.300/ml

C3 / C4 40 / 4

Inmunoglobulinas Normales

Anticoagulante Lúpico Negativo

Fan / Anti ADN 1/1280 / 1/160

Orina completa Proteinuria +++, 
Hematuria abundante







Reporte de MAT secundaria asociada a LES entre 0.5-10% de casos; más raro en pediatría

Peor pronóstico, con mayor mortalidad

Reporte de caso de paciente pediátrico con diagnóstico de LES y forma severa de MAT secundaria 

Femenina de 5 años de edad, consulta por fiebre y edemas - Se constata HTA

OC: proteinuria y microhematuria

Laboratorio: anemia 20%  (esquistocitos) y plaquetopenia 39.000 - LDH 735 - Cr 0.89 - Haptoglobina 
< 10 - Hipocomplementemia - FAN y Anti DNA + - Alb 1.9

Dx: LES + MAT con compromiso renal y síndrome nefrótico



Bx renal: Nefritis lúpica clase IV + MAT 

LES + MAT >> Mayor mortalidad
         Mayor compromiso renal y 

progresión a ERCT
  Evaluación de MAT secundaria
  Dx temprano para adecuación 
de tratamiento  



25 pacientes con LES-MAT entre mayo 2007 a febrero 2018.
Edad media de presentación 14 años.
Índice de actividad de grave en el 88%.
Biopsia clase IV en el 40% (20% asociado a MAT).
Terapias combinadas con plasmaféresis demostraron remisión del 65-90%, 
frente al 40-50%.



Muchas Gracias


