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Datos
Generales

Enfermedad
Actual;

Femenina
12 anos

Origen: Formosa

Antecedentes: Niega

Septiembre 2020 Sospecha Purpura Trombocitopénica
Trombdtica, sin controles posteriores.

Ingresa a UTIP de formosa el 23/3 con: Palidez Mucocutanea,
dificultad respiratoria, Anasarca, Oliguria de 1 semana de
evolucion, HTA, Mucositis oral y vaginal, Alopecia difusa,
Hepatoesplenomegalia, y lesiones dérmicas cicatrizales en
extremidades




Pancitopenia

La bOl’atO I’iO Acidosis Metabdlica con Hiperkalemia

de ingreso Hipoalbuminemia/ Hipoproteinemia
(fO rmosa) Hipocomplementemia, FAN 1/160, Anti Adn 1/640

Microhematuria y Proteinuria en rango masivo

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

Imagenes de

" Eco abdominal: Hepatoesplenomegalia, Esteatdsis II-lll,Rifiones:

ing reso forma y tamafio conservados sin dilatacion, aumento de
ecogenicidad.Ascitis moderada-severa

(formosa)

Ecocardiograma: pericarditis moderada




Solumedorol

Tratamiento (formosa)

Ciclofosfamida

Solumedrol
*Meprednisona  (1gr/dia*3)

(Vanco-Mero)

(1gr/d|a*3) (500mg/m2) 40 mg/dla Vanco/Mero (*)R|tUX|mab
23/3 26/3 27/3 28/3 6/04 10/04

Anasarria! * Snd Nefrotico Persistencia
Inestabilidad + Ascitis + de

Tto de snd Hemodindmica Pancit : Enf dad

Ascitico Anuria aAnC| gpenla nfermeda

Edematoso Inicia +Anuria
Hemodialisis
Antibiotico

Profilaxis: lvermectina, Isoniazida y Enoxaparina




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 Lupico Negativo

Fan / Anti ADN

1/1280 / 1/640

Ecocardiograma

Sin cardiopatia estructural.
Ventriculo izquierdo de
dimensiones y contractilidad
conservada.

Flujo anterégrado normal en las
cuatro valvulas.

Derrame pericardico posterior
moderado.

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

ANCA, anticardiolipinas,
anti La, Ro, Sm

Negativos

Orina completa

Proteinuria +++,
Hematuria abundante
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Se realiza PBR
21/04













Fib




Tratamiento (HIBA)

Solumedrol Intercurrencia
3 pulsos Ciclofosfamida infecciosa
(250mg/m2)
23/04 28/04 al 14/05 4/05 16/05
Plasmaféresis Meprednisona

L, ) Meprednisona
Terapéutica 30 mg/dia 20mg/dia

9 sesiones




Ultimo
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 Lupico Negativo

Fan / Anti ADN

1/1280 / 1/160

Orina completa

Proteinuria +++,
Hematuria abundante
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The spectrum of renal thrombotic
microangiopathy in lupus nephritis

Di Song', Li-hua Wu'?, Feng-mei Wang', Xiao-wei Yang', Di Zhu', Min Chen', Feng Yu"', Gang Liu' and
Ming-hui Zhao'
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Table 2 Comparison of clinical data between lupus nephritis patients with and without renal TMA

SLEDAI (mean = SD)

LN with renal TMA LN without renal TMA P-value
Number of patients 36 112
Age (mean £ SD)(years) 2975+ 924 3438 £ 1195 0035
Gender {(male/female) 10726 16/96 0064
Number of fever (non-infection) (%) 10 (278) 33 (295) 0846
Number of neurologic disorder (%) 3 (83) 8(7.1) 0
Number of anemia (%) 28 (778) 79 (705) 0398
Number of thrombocytopenia (%) 15(417) 30 (26.38) 0,091
Number of hematuria (%) 31 (86.1) 87 (77.7) 0274
Number of nephrotic syndrome (%) 30 (833) 66 (589 000




Table 4 Comparison of renal pathological data between lupus nephritis patients with and without renal TMA
LN with renal TMA LN without renal TMA

P-value

Endocapillary hypercellualrnity (mean = 3SD)

Cellular crescents (mean = SD)

Karyorrhexis/fibrinoid necrods (mean = S0D) 1.28 £ 106 0095 = 1.18 0.13

Subendothelial hyaline deposits (mr + 50D 1.72 £ 109 1.10 £ 1.07 0003
nterstitial inflammation (mean = SD 1.19 £ 0.72 0.005

Glomerular Jeukocyte inhitration (median; inter-quartile range) I 0.006

-

Cl score Imean = SD)

Glomerular sclerosis (mean = SD)

Fibrous crescents (median; inter-quartile range)

™~

lubular atropty (mean = SD)

Interstitial hbrosis (mean £ SD)
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CASE REPORT

Refractory secondary thrombotic microangiopathy with kidney injury
associated with systemic lupus erythematosus in a pediatric patient
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Reporte de MAT secundaria asociada a LES entre 0.5-10% de casos; mas raro en pediatria

Peor prondstico, con mayor mortalidad

Reporte de caso de paciente pediatrico con diagndstico de LES y forma severa de MAT secundaria
Femenina de 5 afios 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 sindrome nefrético
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Kidney Biopsy

Bx renal: Nefritis lUpica clase IV + MAT

LES + MAT >> Mayor mortalidad
Mayor compromiso renal y
progresion a ERCT
Evaluacion de MAT secundaria
Dx temprano para adecuaciéon
de tratamiento
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Clinical features and prognosis of patients c@a
with thrombotic thrombocytopenic purpura =
associated with systemic lupus

erythematosus: a review of 25 cases

Ji Li, Jing-Jing Jiang, Chang-Yan Wang, Shan Jian, Yu Zhou, Ming-Sheng Ma, Xiao-Yan Tang, Lin Wang,
Mei-Ying Quan, Yu Zhang, Juan Xiao, Yan-Yan He and Hong-Mei Song'

25 pacientes con LES-MAT entre mayo 2007 a febrero 2018.

Edad media de presentaciéon 14 afios.

Indice de actividad de grave en el 88%.

Biopsia clase IV en el 40% (20% asociado a MAT).

Terapias combinadas con plasmaféresis demostraron remisiéon del 65-90%,
frente al 40-50%.
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