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Sindrome uremico hemolitico atipico:
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Caracteristicas clinicas y analiticas a proposito de dos casos
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Resumen

La microangiopatia trombatica (MAT) es una condicidén anatomo-patolégica caracterizada por lesion de la pared vascular
con engrosamiento parietal, edema y desprendimiento de células endoteliales de la membrana basal. Clinicamente se
presenta como anemia hemolitica microangiopatica, oclusion microvascular por trombos plaquetarios y trombocitopenia.
Puede ser consecuencia de una alteracion primaria en el complejo sistema que regula la relacion entre endotelio y coa-
gulacion u ocurrir en el contexto de una alteracion sistémica. Dos fenotipos de la enfermedad son el purpura trombocito-
pénico trombético (PTT) y el sindrome urémico hemolitico (SUH). La disponibilidad de herramientas terapéuticas hace
necesario un rapido reconocimiento de este mecanismo patogénico para poner en marcha una terapéutica precoz. Se
presentan dos casos de SUH atipico y a partir de ellos se revisan los principales aspectos diagnosticos, terapéuticos y
prondsticos de la enfermedad.
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Introduccion

La microangiopatia trombdtica (MAT) es una condi-
cion anadtomo-patoldgica caracterizada por la lesion de
la pared vascular (principalmente arteriolas o capilares)
con engrosamiento parietal, edema y desprendimiento
de células endoteliales de la membrana basal. Clinica-
mente se caracteriza por la presencia de anemia hemoli-
tica microangiopatica, oclusion microvascular por
trombos plaquetarios y trombocitopenia, constituyendo
esta la triada clasica de la MAT"™. La MAT puede ser
consecuencia de una alteracion primaria en el complejo
sistema que regula la relacion entre endotelio y coagula-
cién u ocurrir en el contexto de una alteracion sistémica
como se muestra en la tabla 1. Han sido descritas dos
manifestaciones de la enfermedad patolégicamente in-
distinguibles pero clinicamente diferentes: el sindrome
urémico hemolitico (SUH) y el ptrpura trombocitopé-
nico trombotico (PTT). Dada la dificultad en identificar
una u otra entidad muchos autores sugieren el uso del
término integral PTT-SUH"*". El PTT-SUH com-
prende tradicionalmente dos fenotipos clinicos. La for-
ma mas frecuente (90% de los casos) se denomina
PTT-SUH clésico o tipico y se asocia usualmente con
diarrea provocada por infeccion por Escherichia coli
productora de la toxina Shiga (STEC)**. Este microor-
ganismo es capaz de unirse a receptores Gb3 de las cé-
lulas endoteliales y provocar la destruccion de estas de
forma directa o a través de la activacion de mecanismos
inflamatorios y pro coagulantes. La mayoria de los pa-
cientes con PTT-SHU-tipico evolucionan satisfactoria-
mente al cabo de dos a tres semanas, pero 10% evolu-
ciona hacia enfermedad renal cronica y 25% desarrolla
secuelas renales permanentes'”. Un brote de esta enti-
dad ocurri6 en Alemania en 2011"” con afectacion re-
gistrada de 2.583 individuos de los cuales 855 cumplian
con criterio de SUH, predominante adultos y muje-
res"". Dentro de los que fueron calificados como SUH,
91% curso con injuria renal aguda y 60% tenia expre-
sion neuroldgica’?. El otro fenotipo de enfermedad
(PTT-SUH-atipico) afecta al 10% de los casos restan-
tes. Se trata de un conjunto de enfermedades esporadi-
cas, raras, no asociadas con diarrea y de peor prondsti-
co. Se presentan con compromiso neuroldgico o renal
variable, o ambos. La mayoria de los pacientes presen-
tan recurrencias y en los casos en que el rifién se com-
promete, mas de 50% desarrolla insuficiencia renal ter-
minal (IRT). Numerosos estudios han objetivado que el
PTT-SHU-atipico posee un claro componente genético
que se asocia con un déficit congénito o adquirido de
ADAMST13 (enzima que cliva el factor de Von Wille-
brand regulando la agregacién plaquetaria) o con muta-
ciones y polimorfismos en genes que codifican protei-

nas del sistema del complemento'">?”. Recientemente
se ha implicado el desarrollo de PTT-SUH-atipico a
mutaciones en el gen que codifica la diacilglicerolcina-
sa E, enzima vinculada a la regulacion en menos de la
activacion plaquetaria®". La disponibilidad de una tera-
péutica potencialmente curativa ha generado urgencia
en realizar un correcto diagnostico, y, por lo tanto, el ri-
gor de los criterios de diagndstico ha disminuido. En la
actualidad solo la diada de la trombocitopenia y anemia
hemolitica microangiopatica es necesaria para estable-
cer un diagnéstico de MAT e iniciar el tratamien-
to!"**7). Se presentan dos casos de SUH-atipico, se dis-
cuten aspectos diagnoésticos y se actualiza la evidencia
en referencia a las opciones terapéuticas actuales.

Caso 1

Paciente de sexo femenino, de 18 afios edad. Historia de
15 dias de evolucion caracterizada por astenia y adina-
mia, agregando nauseas, vomitos y epigastralgia en los
dias previos a la consulta. Gingivorragia leve sin otros
sangrados mucosos ni viscerales, con palidez cuta-
neo-mucosa progresiva. Disminucion progresiva de la
diuresis que no cuantific6. Negaba sintomas del tracto
urinario superior e inferior, negaba diarrea. Cursé en
apirexia. Como antecedentes personales relaté anginas
reiteradas en la infancia. Habia iniciado el consumo de
anticonceptivos orales desde el afio previo a la consulta.
No presentaba antecedentes familiares relevantes. Del
examen clinico al ingreso destacaba buen estado gene-
ral, anemia clinica, sin ictericia ni lesiones hemorragi-
paras asociadas. Taquicardia regular de 100 cpm, sin
soplos ni roce pericardico con presion arterial de 140/90
mmHg. Sin estertores. Se encontraba en oligoanuria.
De la analitica de laboratorio (tabla 2) destacaban valo-
res de insuficiencia renal severa, con hiperpotasemia y
acidosis metabolica. La ecografia de aparato urinario
objetivo la presencia de ambos riflones con tamafo y to-
pografia habituales, sin litiasis, dilatacion de cavidades,
ni procesos expansivos. Se indica hemodialisis y se rea-
liza puncion bidpsica renal. El informe histologico des-
taca la presencia de 12 glomérulos, en tres se observa
plegamiento de las basales con colapso de las luces ca-
pilares y aumento del espacio urinario. Los restantes
presentaban trombosis de multiples asas capilares con
ocasionales polimorfonucleares en la luz, podocitos hi-
pertroficos, espacio claro subendotelial y dilataciones
aneurismaticas. Dos glomérulos agregaban a las lesio-
nes descritas semilunas fibrocelulares segmentarias. Se
visualizaban arteriolas con edema, necrosis fibrinoide y
trombosis con luz puntiforme. En la inmunofluorescen-
cia se observaban depositos intracapilares con forma de
trombos, positivo intenso para IgM, moderado para
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Figura 1. Histopatologia del caso 1. A) PAS trombosis intravascular arteriola con edema, necrosis fibrinoide y
trombosis con luz puntiforme. B) Tricromico de Masson, trombosis de multiples asas capilares con ocasionales
polimorfonucleares en la luz, podocitos hipertréficos, espacio claro subendotelial y dilataciones aneurisméticas. C)
Hematoxilina y eosina: atrofia tubular, trombosis intracapilar, semiluna celular segmentaria. D) Tricrémico de

Masson, trombosis de arteriola aferente.

IgA, fibrindgeno e IgG. No se observaron depositos de
C3 ni de Clq (figura 1).

Los hallazgos histologicos asociados a trombocito-
penia progresiva, anemia hemolitica microvascular e in-
suficienciarenal severa llevo al planteo de MAT a forma
de PTT-SUH-atipico, por lo que se indicd recambio
plasmatico (RP), manteniéndose el soporte con hemo-
dialisis al inicio en forma diaria y luego en dias alternos.
Se realizaron un total de 17 procedimientos de RP con
reposicion con plasma fresco. En tres oportunidades la
reposicion se realizd con albiimina objetivandose un
descenso en el recuento plaquetario por lo que se retornd
alareposicion con plasma. La evolucion fue a lamejoria
clinica con recuperacion progresiva de la diuresis, nor-
malizacion del recuento plaquetario y descenso en los
valores de urea y creatinina sin necesidad de tratamiento
dialitico permanente. Al momento del alta presentaba
una diuresis de 2.500 ml/dia, urea 90 mg/dl, creatinina
2,4 mg/dl, bicarbonato venoso de 21 mmol/L, K 4,7
mEq/L, hemoglobina 10,5 g/L, plaquetas 177.000/mm”
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y LDH 153 mg/dL. En la figura 2 se grafica la evolucion
de los parametros de laboratorio y su relacién con los
procedimientos de RP.

Caso 2

Paciente de 22 afios, de sexo femenino. Consult6 por cua-
dro de 48 horas de evolucion caracterizado por dolor ab-
dominal, nauseas y vomitos en el contexto de infeccion
respiratoria alta con fiebre de 38 °C axilar. Niega ingesta
de toxicos o farmacos. Anuria durante las ultimas 16 ho-
ras. Entre sus antecedentes se destacaba: cuatro afios antes
de este episodio, un cuadro agudo febril vinculado a infec-
cion respiratoria, caracterizado por afectacion multisisté-
mica, insuficiencia renal aguda antrica con requerimiento
de hemodialisis de urgencia, trombocitopenia marcada y
hemolisis asociados. Se realiz6 hemodialisis durante tres
semanas con recuperacion progresiva del filtrado glome-
rular asi como del resto de las disfunciones. En esa oportu-
nidad, al presentar una recuperacion lenta de la funcion re-
nal, se realizd biopsia renal que mostr6 exclusivamente
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Tabla 1. Clasificacion etiolégica de las
800 12 microangiopatias trombdticas. (Modificado de ref. 26)
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Figura 2. Evolucion de los parametros de laboratorio y su meceion por (influenza A)

relacion con los procedimientos de RP en caso 1. * Neoplasias

Obsérvese un descenso en el recuento plaquetario + Aciduria metilmalénica con homocistinuria
préximo al dia 12 coincidiendo con la reposicion en el « Secundario a farmacos
contexto del RP con albumina en lugar de plasma fresco. e Quinina

« Mitomicina C

« Gemcitabina

necrosis tubular aguda. Del examen clinico actual destaca- « Cisplatino

ba la presencia de anemia clinica, con ictericia leve de mu- « Radiacion ionizante

cosas. La exploracion linfoganglionar fue normal. En lo « Interferon

cardiovascular presentaba un ritmo regular de 76 pm sin « Inhibidores de VEGF y tirosina quinasa (sunitinib, imatinib
soplos, con pulsos periféricos presentes y simétricos. El y dasatinib)

examen pleuropulmonar fue normal. A nivel abdominal, « Ticlopidina y clopidogrel

dolor difuso, sin signos de irritacion peritoneal, sin hepa— « Inhibidores de calcineurina (ciclosporina, tacrolimus)
tomegalia ni esplenomegalia. De la analitica de laboratorio « Sirolimus

(tabla 2) destacaban valores de insuficiencia renal severa, « Valaciclovir

con hiperpotasemia y acidosis metabdlica. La ecografia de « Anticonceptivos orales

aparato urinario objetivo la presencia de ambos rifiones | Secundario a trasplante de érgano solido o de médula dsea
con tamailo y topografia habituales, sin litiasis, dilatacion
de cavidades, ni procesos expansivos. Se realizd hemodia- PTT: parpura trombocitopénico trombotico. ADAMST 13: a disintegrin
lisis de urgencia. La asociacién de anemia hemolitica mi- and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13.
g ) . . . . . STEC: Escherichia coli productora de toxina Shiga. CFH: factor H del

crovascular, trombocitopenia ¢ insuficiencia renal severa ) . )

: o complemento. MCP: proteina cofactor de membrana. CFI: factor I del
llevé al planteo de MAT a forma de PTT-SUH-atlplCO, complemento. THBD: trombomodulina. CFB: factor B del complemento.
por lo que se indicd RP, manteniéndose el soporte con he- | ¢3: fraccién C3 del complemento. HELLP: anemia hemolitica, elevacion

modidlisis al inicio en forma diaria y espacidndose luego | de las enzimas hepiticas y trombocitopenia.
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Trombocitopenia
< 150.000 o >25% descenso

+/-

Mas uno de los siguientes:

Hemdlisis microvascular
LDH elevada y/o
Descenso de haptoglobina y/o
Esquistocitos y/o
Descenso de hemoglobina

Sintomas neuroldgicos
Confusién y/fo
convulsiones

Afectacion Renal
Creatinina elevada y/o

|- del filtrado glomerular yfo
Alteraciones urinarias

Afectacion gastrointestinal
Diarrea y/o
Nauseas/vomitos
Dolor abdominal

v

Evaluar actividad de ADAMTS13 y test de toxina Shiga/STEC

v

v

Toxina Shiga/STEC negativo

| | Toxina Shiga/STEC positivo

‘ PTT-SUHa | | SUH-STEC ‘
A4

‘ Actividad ADAMST13 < 5% | ‘ Actividad ADAMST13 > 5% |

‘ PTT | ‘ SUHa | | MAT 2° ‘

Figura 3. Algoritmo diagndstico de las microangiopatias trombaticas.

STEC: Escherichia coli productora de toxina Shiga. PTT: pUrpura trombocitopénico trombdtico. SUHa:
sindrome urémico hemolitico atipico. Modificado de Campistol JM, Arias M, Ariceta G, et al. Au update
for atypical Haemolytic uremic syndrome: diagnosis and treatment. A consensus document. Nefrologia

2013;33:27-45%

en el tiempo hasta suspenderse. Se realizaron un total de
cinco procedimientos de RP con reposicion con plasma
fresco. La evolucion fue a la mejoria clinica con recupera-
cidn progresiva de la diuresis, normalizacion del recuento
plaquetario y descenso en los valores de urea y creatinina
sin necesidad de tratamiento dialitico permanente. Al mo-
mento del alta presentaba una diuresis de 2.400 ml/dia,
urea 39 mg/dl, creatinina 1,1 mg/dl, bicarbonato venoso
de 23 mmol/L, K 4,7 mEq/L, hemoglobina 13,5 g/L, pla-
quetas 241.000/mm’ y LDH 137 mg/dL.

Discusion

Presentamos dos casos de MAT a forma de
PTT-SUH-atipico. A diferencia del sindrome urémico
hemolitico clasico (asociado a infeccion por Escheri-
chia coli productora de toxina Shiga y responsable del
90% de los casos de SUH) el PTT-SUH-atipico es una
condicion poco frecuente, reportada en 0,1 a 2 casos por
millén de habitantes/afio segiin diferentes series'**%.
Usualmente no se asocia a diarrea infecciosa, tiene un
curso temporal recurrente con episodios vinculados a
desencadenantes infecciosos u hormonales, presenta
una mortalidad proxima a 25%, y en mas de la mitad de
los casos determina la necesidad de tratamiento sustitu-
tivo de la funcion renal permanente®®*”. La presenta-

60

cion clinica polimorfa de los diferentes fenotipos de
MAT ha llevado a establecer una clasificacion basada
en el mecanismo patogénico predominante en cada es-
cenario (tabla 2)*. El PTT-SUH-atipico es consecuen-
cia de un déficit de ADAMTSI13 congénito o adquirido
(por anticuerpos anti-ADAMTSI13) o a alteraciones
congénitas o adquiridas del complemento, estando in-
volucrados en su patogenia cuatro proteinas regulado-
ras de la via alternativa (factor H, factor I, proteina co-
factor de membrana y trombomodulina) y dos proteinas
reguladoras de C3-convertasa (factor By C3)“®. En la
tabla 3 se muestran las alteraciones predominantes del
complemento en cada escenario clinico®. En nuestro
medio no contamos con la capacidad de evaluar de for-
ma sistematica las alteraciones del complemento res-
ponsables del PTT-SUH-atipico, por lo que el diagnos-
tico de la alteracion molecular subyacente no fue reali-
zado en los casos analizados. Aun con todas las herra-
mientas disponibles en centros de referencia, hasta 40%
de los casos quedan sin diagnostico etiologico™. El dé-
ficit absoluto o relativo de los factores reguladores del
complemento explica el beneficio de la reposicion con
plasma fresco, ya que en este se encuentran presentes la
totalidad de los factores mencionados. También se be-
neficia del RP el déficit de ADAMTS13, ya sea porque
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Tabla 2. Laboratorio al momento del ingreso

Analitica plasmética Caso 1 Caso 2
Urea (mg/dl) 241 190
Creatininemia (mg/dl) 19 7,20
Potasio (mEg/L) 6,8 6,6
Bicarbonato venoso (mmol/L) 19 19,7
Hemoglobina (g/L) 6,2 9
Hematocrito (%) 17,7 28
Plaquetas (X mm’) 113.000 23.000
Leucocitos (X mm’) 6.100
Esquistocitos® (%) 15 10
LDH (UIL) 980 2.120
Haptoglobina | J
Bilirrubina total (mg/ml) 0,69 2,28
Bilirrubina directa (mg/ml) 0,18 1,08
Bilirrubina indirecta (mg/ml) 0,50 1,20
GOT/GPT (mU/ml) 23124 8/35
Proteinas totales (g/L) 5,98 5,50
Albtimina (g/L) 3,28 3,22
Globulinas (g/L) 2,63 2,28
Complemento C3/C4 (mg/dl) 86/33,5 s/d
Test de Coombs Negativo Negativo
B-HCG Negativo Negativo
AELO Negativo Negativo
ANA 1/80 Negativo
Ac antinucleosomas No reactivo No reactivo
Ac anti SS-A (Ro) No reactivo No reactivo
Ac anti SS-B (LA) No reactivo No reactivo
Ac anti Smith (Sm) No reactivo No reactivo
Ac anti RNP No reactivo No reactivo
Ac anti Scl-70 No reactivo No reactivo
Ac anti Jo-1 No reactivo No reactivo
Acanti-B2 glicoproteina | No reactivo No reactivo
Anticoagulante lipico Negativo Negativo
Anticardiolipina Negativo Negativo
c-ANCA Negativo Negativo
p-ANCA Negativo Negativo
Crioglobulinas Negativo Negativo
Complejos inmunes circulantes Negativo Negativo

* objetivados en lamina periférica. LDH: enzima lactico deshidro-
genasa. GOT: transaminasa glutamico-oxalacética. GPT: transa-
minasa glutimico-pirtvica. f-HCG: subunidad beta de la gonado-
trofina corionica humana. AELO: antiestreptolisina O. ANA: anti-
cuerpos antinucleares. Ac: anticuerpos. ANCA: anticuerpo antici-
toplasma de neutrofilo (c - patrén citoplasmatico / p - patron peri-
nuclear). S/d: sin dato

remueve los anticuerpos o porque restituye los niveles
de ADAMTSI3 con la reposicion. En el primer caso
analizado objetivamos un descenso del recuento pla-
quetario en el periodo en que la reposicion fue hecha en
base a albimina. Este es otro elemento indirecto que
aboga a que el déficit de factores reguladores subyace
en la patogenia del PTT-SUH-atipico. En referencia a
los desencadenantes posibles, multiples autores insisten
en la necesidad de un disparador de la lesion endotelial
primaria, escenario sobre el que la disregulacion del
complemento determina la agregacion plaquetaria y
oclusion microvascular con las repercusiones clinicas
mencionadas®®. En los casos presentados destacaba en
el primero la ingesta durante el ltimo afno de anticon-
ceptivos orales, y en el segundo caso el antecedente de
infeccion respiratoria alta previo a cada episodio de in-
suficiencia renal severa. Dado que se cuenta con medi-
das terapéuticas eficaces, multiples autores insisten en
la necesidad de iniciar tratamiento frente a la presencia
de trombocitopenia (plaquetas < 100.000/mm”*) asocia-
da a anemia hemolitica microvascular (caida de la he-
moglobina, aumento de bilirrubinas y/o LDH y presen-
cia de esquistocitos en la ldmina periférica)®. Esta con-
ducta se sustenta en el hecho de que la aparicion de la
péntada clasica (trombocitopenia, anemia hemolitica,
fiebre, insuficiencia renal y alteraciones neurologicas)
es expresion de enfermedad avanzada, a menudo con
dafio irreversible ya establecido y con alta mortali-
dad®. En ambos casos el tratamiento fue relativamente
precoz, esto puede explicar la reversibilidad de la insu-
ficiencia renal severa en ambas circunstancias. EI RP se
considera el tratamiento de eleccion®’". Previo al uso
del mismo la mortalidad del PTT-SUH era proxima a
90%, descendiendo a 20% luego del uso extendido de
esta técnica®”. Debe iniciarse precozmente frente a la
sospecha de PTT-SUH-atipico. Dado que el beneficio
supera ampliamente el riesgo, algunos autores conside-
ran que frente a la sospecha fundada de este trastorno
debe iniciarse RP urgente, aunque de esta conducta se
derive la sobreindicacion del procedimiento®***. En el
PTT-SUH-atipico, el RP es capaz de eliminar anticuer-
pos circulantes dirigidos contra los factores reguladores
del complemento. La combinacion del mismo con la re-
posicion de factores aportados con el plasma fresco ex-
plica el efecto positivo de ambas técnicas combina
das®®. El uso de corticoides, si bien demostro cierto be-
neficio en referencia a la disminucion de recaidas, en al-
gunos grupos de pacientes con MAT®? no ha sido espe-
cificamente evaluado en el SUH-atipico. El empleo de
rituximab mostré algiin beneficio en casos de PTT
recurrente®®, sin embargo no se ha evaluado su utilidad
en el contexto del SUH-atipico. El eculizumab es un
nuevo anticuerpo monoclonal que actua inhibiendo se-
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Tabla 3. Clasificacion del SUH atipico segun la
alteracion predominante. (Modificado de ref. 22)

Forma de la Anomalia del complemento

enfermedad

Familiares Mutaciones en factor H: 40%-45%
Mutaciones en factor I: 5%-10%
Mutaciones en C3: 8%-10%
Mutaciones en proteina cofactor de
membrana: 7%-15%
Mutaciones en trombomodulina: 9%
Mutaciones en factor B: 1%-2%

Esporadicas

Idiopaticos Mutaciones en factor H: 15%-20%

Mutaciones en factor I: 3%-6%
Mutaciones en C3: 4%-6%
Mutaciones en proteina cofactor de
membrana: 6%-10%

Mutaciones en trombomodulina: 2%
Mutaciones en factor B: dos casos
Anticuerpos antifactor H: 6%-10%

Asociados a la Mutaciones en factor H: 20%

gestacion Mutaciones en factor I: 15%

Sindrome HELLP Mutaciones en factor H: 10%
Mutaciones en factor I: 20%
Mutaciones en proteina cofactor de
membrana: 10%

Drogas Raras mutaciones del factor H

Mutaciones en factor H: 15%
Mutaciones en factor I: 16%

Trasplante de 6rganos

HIV Desconocido

Cancer Desconocido

lectivamente la proteina del complemento C5, impide la
formacion de C5a y C5b e inhibe la formacion del
complejo de ataque de membrana®®. Fue aprobado en
Estados Unidos por la Food and Drug Administration
(FDA) en setiembre de 2011 para el tratamiento de
SHU-atipico. Multiples reportes de caso avalan su uso
en este escenario clinico®, pero lo elevado de su costo
impide su utilizacion sistematica.

En la figura 3 se muestra un posible algoritmo diag-
noéstico frente a la sospecha de PTT-SUH-atipico.

Conclusiones

La MAT vinculada a PTT-SUH es una entidad muy
poco frecuente. Puede acompainar multiples situaciones
patoldgicas y es un mecanismo patogénico que debe es-
tar presente en el razonamiento clinico. De su diagnosti-
co precoz depende tener una conducta terapéutica apro-
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piada. En los dos casos analizados destacan algunos as-
pectos muy relevantes. En el primero la biopsia renal
nos obligd a reconocer aspectos clinicos que inicial-
mente no eran demasiado evidentes y condujo a la op-
cion terapéutica, la misma fue realizada en el momento
oportuno, con plaquetopenia leve. La respuesta al RPT
y la reproduccion de la plaquetopenia cuando la sustitu-
cion fue con albimina permite reconocer que la reposi-
cion de plasma jugaba un rol fundamental, probable-
mente reponiendo un factor faltante en este caso. El se-
gundo caso pone en evidencia aspectos clinicos rele-
vantes como la eventualidad de que la biopsia renal no
muestre mas que una injuria renal aguda, que la patolo-
gia puede tener un curso recurrente, puede ser desenca-
denada por infecciones, y resolverse espontanecamente.
Aun en los centros de referencia que cuentan con herra-
mientas diagnoésticas para disecar la multiplicidad de
mecanismos involucrados, el 40% de los casos queda
sin diagnostico de mecanismo patogénico, lo que hace
mas relevante contar con centros de referencia regiona-
les que permitan una aproximacion diagndstica
apropiada y una utilizacion prudente de los recursos
terapéuticos.

Agradecimientos

A los Dres. Rosario Cuadro, Enrique Méndez, Pilar Va-
rela, Alejandro Opertti y Maria Garcia.

Abstract

Thrombotic microangiopathy (MAT) is an anato-
mo-pathological condition characterized by a lesion in
the arterial wall with parietal thickening, edema and en-
dothelial cells detached from the basement membrane.
Clinically it is seen as a hemolytic microangiopathic
anaemia, microvascular occlusion due to platelete count
and thrombocytopenia. It could be a consequence of a
primary alteration in the complex system that regulates
the relationship between the endothelio and coagula-
tion or occur within the context of a systemic alteration.
Thrombotic thrombocytopenic purpura (PPT) and
hemolytic uremic syndrome (HUS) are two phenotypes
of the disease. Availability of therapeutic tools calls for
the fast acknowledgement of this pathogenic mecha-
nism to start up early therapeutic. The study presents
two cases of atypical HUS and based on that reviews the
main diagnostic, therapeutic and prognostic aspects.

Resumo

A microangiopatia trombotica (MAT) ¢ uma entidade
anatomopatologica caracterizada pela lesdo da parede
vascular com engrossamento parietal, edema e despren-
dimento de células endoteliais da membrana basal. Cli-
nicamente se apresenta como anemia hemolitica mi-
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croangiopatica, oclusao microvascular por trombos pla-
quetarios e trombocitopenia. Pode ser consequéncia de
uma alterag@o primaria no complexo sistema que regula
a relacdo entre endotélio e coagulagdo ou no contexto
de uma alteragdo sistémica. Dois fenotipos da doenga
sd0 a purpura trombocitopénica trombotica (PTT) e a
sindrome hemolitico-urémica (SHU). A existéncia de
recursos terapéuticos impde o reconhecimento rapido
deste mecanismo patogénico para comegar o tratamen-
to. Apresenta-se dois casos de SUH atipico e a faz-se a
revisdo dos principais aspectos diagnosticos, terapéuti-
cos e prognosticos desta patologia.
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