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Resumen

La microangiopatía trombótica (MAT) es una condición anátomo-patológica caracterizada por lesión de la pared vascular

con engrosamiento parietal, edema y desprendimiento de células endoteliales de la membrana basal. Clínicamente se

presenta como anemia hemolítica microangiopática, oclusión microvascular por trombos plaquetarios y trombocitopenia.

Puede ser consecuencia de una alteración primaria en el complejo sistema que regula la relación entre endotelio y coa-

gulación u ocurrir en el contexto de una alteración sistémica. Dos fenotipos de la enfermedad son el púrpura trombocito-

pénico trombótico (PTT) y el síndrome urémico hemolítico (SUH). La disponibilidad de herramientas terapéuticas hace

necesario un rápido reconocimiento de este mecanismo patogénico para poner en marcha una terapéutica precoz. Se

presentan dos casos de SUH atípico y a partir de ellos se revisan los principales aspectos diagnósticos, terapéuticos y

pronósticos de la enfermedad.
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Introducción

La microangiopatía trombótica (MAT) es una condi-

ción anátomo-patológica caracterizada por la lesión de

la pared vascular (principalmente arteriolas o capilares)

con engrosamiento parietal, edema y desprendimiento

de células endoteliales de la membrana basal. Clínica-

mente se caracteriza por la presencia de anemia hemolí-

tica microangiopática, oclusión microvascular por

trombos plaquetarios y trombocitopenia, constituyendo

esta la tríada clásica de la MAT(1-4). La MAT puede ser

consecuencia de una alteración primaria en el complejo

sistema que regula la relación entre endotelio y coagula-

ción u ocurrir en el contexto de una alteración sistémica

como se muestra en la tabla 1. Han sido descritas dos

manifestaciones de la enfermedad patológicamente in-

distinguibles pero clínicamente diferentes: el síndrome

urémico hemolítico (SUH) y el púrpura trombocitopé-

nico trombótico (PTT). Dada la dificultad en identificar

una u otra entidad muchos autores sugieren el uso del

término integral PTT-SUH(1,4-7). El PTT-SUH com-

prende tradicionalmente dos fenotipos clínicos. La for-

ma más frecuente (90% de los casos) se denomina

PTT-SUH clásico o típico y se asocia usualmente con

diarrea provocada por infección por Escherichia coli

productora de la toxina Shiga (STEC)(2,8). Este microor-

ganismo es capaz de unirse a receptores Gb3 de las cé-

lulas endoteliales y provocar la destrucción de estas de

forma directa o a través de la activación de mecanismos

inflamatorios y pro coagulantes. La mayoría de los pa-

cientes con PTT-SHU-típico evolucionan satisfactoria-

mente al cabo de dos a tres semanas, pero 10% evolu-

ciona hacia enfermedad renal crónica y 25% desarrolla

secuelas renales permanentes(9). Un brote de esta enti-

dad ocurrió en Alemania en 2011(10) con afectación re-

gistrada de 2.583 individuos de los cuales 855 cumplían

con criterio de SUH, predominante adultos y muje-

res(11). Dentro de los que fueron calificados como SUH,

91% cursó con injuria renal aguda y 60% tenía expre-

sión neurológica(12). El otro fenotipo de enfermedad

(PTT-SUH-atípico) afecta al 10% de los casos restan-

tes. Se trata de un conjunto de enfermedades esporádi-

cas, raras, no asociadas con diarrea y de peor pronósti-

co. Se presentan con compromiso neurológico o renal

variable, o ambos. La mayoría de los pacientes presen-

tan recurrencias y en los casos en que el riñón se com-

promete, más de 50% desarrolla insuficiencia renal ter-

minal (IRT). Numerosos estudios han objetivado que el

PTT-SHU-atípico 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 agregación plaquetaria) o con muta-

ciones y polimorfismos en genes que codifican proteí-

nas del sistema del complemento(13-20). Recientemente

se ha implicado el desarrollo de PTT-SUH-atípico a

mutaciones en el gen que codifica la diacilglicerolcina-

sa E, enzima vinculada a la regulación en menos de la

activación plaquetaria(21). La disponibilidad de una tera-

péutica potencialmente curativa ha generado urgencia

en realizar un correcto diagnóstico, y, por lo tanto, el ri-

gor de los criterios de diagnóstico ha disminuido. En la

actualidad solo la díada de la trombocitopenia y anemia

hemolítica microangiopática es necesaria para estable-

cer un diagnóstico de MAT e iniciar el tratamien-

to(1,3,4,7). Se presentan dos casos de SUH-atípico, se dis-

cuten aspectos diagnósticos y se actualiza la evidencia

en referencia a las opciones terapéuticas actuales.

Caso 1

Paciente de sexo femenino, de 18 años edad. Historia de

15 días de evolución caracterizada por astenia y adina-

mia, agregando náuseas, vómitos y epigastralgia en los

días previos a la consulta. Gingivorragia leve sin otros

sangrados mucosos ni viscerales, con palidez cutá-

neo-mucosa progresiva. Disminución progresiva de la

diuresis que no cuantificó. Negaba síntomas del tracto

urinario superior e inferior, negaba diarrea. Cursó en

apirexia. Como antecedentes personales relató anginas

reiteradas en la infancia. Había iniciado el consumo de

anticonceptivos orales desde el año previo a la consulta.

No presentaba antecedentes familiares relevantes. Del

examen clínico al ingreso destacaba buen estado gene-

ral, anemia clínica, sin ictericia ni lesiones hemorragí-

paras asociadas. Taquicardia regular de 100 cpm, sin

soplos ni roce pericárdico con presión arterial de 140/90

mmHg. Sin estertores. Se encontraba en oligoanuria.

De la analítica de laboratorio (tabla 2) destacaban valo-

res de insuficiencia renal severa, con hiperpotasemia y

acidosis metabólica. La ecografía de aparato urinario

objetivó la presencia de ambos riñones con tamaño y to-

pografía habituales, sin litiasis, dilatación de cavidades,

ni procesos expansivos. Se indica hemodiálisis y se rea-

liza punción biópsica renal. El informe histológico 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 múltiples asas capilares con

ocasionales polimorfonucleares en la luz, podocitos hi-

pertróficos, espacio claro subendotelial y dilataciones

aneurismáticas. 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 depósitos intracapilares con forma de

trombos, positivo intenso para IgM, moderado para
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IgA, fibrinógeno e IgG. No se observaron depósitos de

C3 ni de C1q (figura 1).

Los hallazgos histológicos asociados a trombocito-

penia progresiva, anemia hemolítica microvascular e in-

suficiencia renal severa llevó al planteo de MAT a forma

de PTT-SUH-atípico, por lo que se indicó recambio

plasmático (RP), manteniéndose el soporte con hemo-

diálisis al inicio en forma diaria y luego en días alternos.

Se realizaron un total de 17 procedimientos de RP con

reposición con plasma fresco. En tres oportunidades la

reposición se realizó con albúmina objetivándose un

descenso en el recuento plaquetario por lo que se retornó

a la reposición con plasma. La evolución fue a la mejoría

clínica con recuperación progresiva de la diuresis, nor-

malización del recuento plaquetario y descenso en los

valores de urea y creatinina sin necesidad de tratamiento

dialítico permanente. Al momento del alta presentaba

una diuresis de 2.500 ml/día, 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/mm3

y LDH 153 mg/dL. En la figura 2 se grafica la evolución

de los parámetros de laboratorio y su relación con los

procedimientos de RP.

Caso 2

Paciente de 22 años, de sexo femenino. Consultó por cua-

dro de 48 horas de evolución caracterizado por dolor ab-

dominal, náuseas y vómitos en el contexto de infección

respiratoria alta con fiebre de 38 ºC axilar. Niega ingesta

de tóxicos o fármacos. Anuria durante las últimas 16 ho-

ras. Entre sus antecedentes se destacaba: cuatro años antes

de este episodio, un cuadro agudo febril vinculado a infec-

ción respiratoria, caracterizado por afectación multisisté-

mica, insuficiencia renal aguda anúrica con requerimiento

de hemodiálisis de urgencia, trombocitopenia marcada y

hemólisis asociados. Se realizó hemodiálisis durante tres

semanas con recuperación progresiva del filtrado glome-

rular así como del resto de las disfunciones. En esa oportu-

nidad, al presentar una recuperación lenta de la función re-

nal, se realizó biopsia renal que mostró exclusivamente

Figura 1. Histopatología del caso 1. A) PAS trombosis intravascular arteriola con edema, necrosis fibrinoide y

trombosis con luz puntiforme. B) Tricrómico de Masson, trombosis de múltiples asas capilares con ocasionales

polimorfonucleares en la luz, podocitos hipertróficos, espacio claro subendotelial y dilataciones aneurismáticas. C)

Hematoxilina y eosina: atrofia tubular, trombosis intracapilar, semiluna celular segmentaria. D) Tricrómico de

Masson, trombosis de arteriola aferente.



necrosis tubular aguda. Del examen clínico actual destaca-

ba la presencia de anemia clínica, con ictericia leve de mu-

cosas. La exploración linfoganglionar fue normal. En lo

cardiovascular presentaba un ritmo regular de 76 pm sin

soplos, con pulsos periféricos presentes y simétricos. El

examen pleuropulmonar fue normal. A nivel abdominal,

dolor difuso, sin signos de irritación peritoneal, sin hepa-

tomegalia ni esplenomegalia. De la analítica de laboratorio

(tabla 2) destacaban valores de insuficiencia renal severa,

con hiperpotasemia y acidosis metabólica. La ecografía de

aparato urinario objetivó la presencia de ambos riñones

con tamaño y topografía habituales, sin litiasis, dilatación

de cavidades, ni procesos expansivos. Se realizó hemodiá-

lisis de urgencia. La asociación de anemia hemolítica mi-

crovascular, trombocitopenia e insuficiencia renal severa

llevó al planteo de MAT a forma de PTT-SUH-atípico,

por lo que se indicó RP, manteniéndose el soporte con he-

modiálisis al inicio en forma diaria y espaciándose luego

Rev Méd Urug 2014; 30(1):56-64

59

Figura 2. Evolución de los parámetros de laboratorio y su

relación con los procedimientos de RP en caso 1.

Obsérvese un descenso en el recuento plaquetario

próximo al día 12 coincidiendo con la reposición en el

contexto del RP con albúmina en lugar de plasma fresco.

Tabla 1. Clasificación etiológica de las

microangiopatías trombóticas. (Modificado de ref. 26)

PTT asociada a alteraciones genéticas o inmunes del ADAMTS13

(actividad � 5%)

� Genéticas

� Anticuerpos (asociado al tratamiento con ticlopidina y

clopidogrel)

SHU asociado a infecciones (STEC y STEC-like)

� SHU por infección de STEC cepa O157:H7 y otras cepas

no O157:H7, Shigelladi senteriae tipo I

� SHU asociada a infección por Streptococcus pneumoniae

(neuraminidasa)

SHU atípico asociado con alteraciones genéticas o inmunes del sistema

del complemento

� Mutaciones en CFH, MCP, CFI, THBD, CFB y C3

� Anticuerpos anti CFH

MAT secundarias

Secundario a embarazo

� Síndrome HELLP

� Posparto

Secundario a enfermedades sistémicas

� Lupus eritematoso sistémico

� Síndrome antifosfolípido

� Esclerodermia

Secundario a otras patologías

� Infección por virus de la inmunodeficiencia humana

� Glomerulopatías

� Hipertensión arterial maligna

� Infección por H1N1 (influenza A)

� Neoplasias

� Aciduria metilmalónica con homocistinuria

� Secundario a fármacos

� Quinina

� Mitomicina C

� Gemcitabina

� Cisplatino

� Radiación ionizante

� Interferón

� Inhibidores de VEGF y tirosina quinasa (sunitinib, imatinib

y dasatinib)

� Ticlopidina y clopidogrel

� Inhibidores de calcineurina (ciclosporina, tacrolimus)

� Sirolimus

� Valaciclovir

� Anticonceptivos orales

Secundario a trasplante de órgano sólido o de médula ósea

PTT: púrpura trombocitopénico trombótico. ADAMST 13: a disintegrin

and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13.

STEC: Escherichia coli productora de toxina Shiga. CFH: factor H del

complemento. MCP: proteína cofactor de membrana. CFI: factor I del

complemento. THBD: trombomodulina. CFB: factor B del complemento.

C3: fracción C3 del complemento. HELLP: anemia hemolítica, elevación

de las enzimas hepáticas y trombocitopenia.



en el tiempo hasta suspenderse. Se realizaron un total de

cinco procedimientos de RP con reposición con plasma

fresco. La evolución fue a la mejoría clínica con recupera-

ción progresiva de la diuresis, normalización del recuento

plaquetario y descenso en los valores de urea y creatinina

sin necesidad de tratamiento dialítico permanente. Al mo-

mento del alta presentaba una diuresis de 2.400 ml/día,

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/mm3 y LDH 137 mg/dL.

Discusión

Presentamos dos casos de MAT a forma de

PTT-SUH-atípico. A diferencia del síndrome urémico

hemolítico clásico (asociado a infección por Escheri-

chia coli productora de toxina Shiga y responsable del

90% de los casos de SUH) el PTT-SUH-atípico es una

condición poco frecuente, reportada en 0,1 a 2 casos por

millón de habitantes/año según diferentes series(22-26).

Usualmente no se asocia a diarrea infecciosa, tiene un

curso temporal recurrente con episodios vinculados a

desencadenantes infecciosos u hormonales, presenta

una mortalidad próxima a 25%, y en más de la mitad de

los casos determina la necesidad de tratamiento sustitu-

tivo de la función renal permanente(26,27). La presenta-

ción clínica polimorfa de los diferentes fenotipos de

MAT ha llevado a establecer una clasificación basada

en el mecanismo patogénico predominante en cada es-

cenario (tabla 2)(26). El PTT-SUH-atípico es consecuen-

cia de un déficit de ADAMTS13 congénito o adquirido

(por anticuerpos anti-ADAMTS13) o a alteraciones

congénitas o adquiridas del complemento, estando in-

volucrados en su patogenia cuatro proteínas regulado-

ras de la vía alternativa (factor H, factor I, proteína co-

factor de membrana y trombomodulina) y dos proteínas

reguladoras de C3-convertasa (factor B y C3)(26). En la

tabla 3 se muestran las alteraciones predominantes del

complemento en cada escenario clínico(28). En nuestro

medio no contamos con la capacidad de evaluar de for-

ma sistemática las alteraciones del complemento res-

ponsables del PTT-SUH-atípico, por lo que el diagnós-

tico de la alteración 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 diagnóstico etiológico(28). El dé-

ficit absoluto o relativo de los factores reguladores del

complemento explica el beneficio de la reposición 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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Figura 3. Algoritmo diagnóstico de las microangiopatías trombóticas.
STEC: Escherichia coli productora de toxina Shiga. PTT: púrpura trombocitopénico trombótico. SUHa:
síndrome urémico hemolítico atípico. Modificado de Campistol JM, Arias M, Ariceta G, et al. Au update
for atypical Haemolytic uremic syndrome: diagnosis and treatment. A consensus document. Nefrología
2013;33:27-45(22)



remueve los anticuerpos o porque restituye los niveles

de ADAMTS13 con la reposición. En el primer caso

analizado objetivamos un descenso del recuento pla-

quetario en el período en que la reposición fue hecha en

base a albúmina. Este es otro elemento indirecto que

aboga a que el déficit de factores reguladores subyace

en la patogenia del PTT-SUH-atípico. En referencia a

los desencadenantes posibles, múltiples autores insisten

en la necesidad de un disparador de la lesión endotelial

primaria, escenario sobre el que la disregulación del

complemento determina la agregación plaquetaria y

oclusión microvascular con las repercusiones clínicas

mencionadas(26). En los casos presentados destacaba en

el primero la ingesta durante el último año de anticon-

ceptivos orales, y en el segundo caso el antecedente de

infección respiratoria alta previo a cada episodio de in-

suficiencia renal severa. Dado que se cuenta con medi-

das terapéuticas eficaces, múltiples autores insisten en

la necesidad de iniciar tratamiento frente a la presencia

de trombocitopenia (plaquetas � 100.000/mm3) asocia-

da a anemia hemolítica microvascular (caída de la he-

moglobina, aumento de bilirrubinas y/o LDH y presen-

cia de esquistocitos en la lámina periférica)(5). Esta con-

ducta se sustenta en el hecho de que la aparición de la

péntada clásica (trombocitopenia, anemia hemolítica,

fiebre, insuficiencia renal y alteraciones neurológicas)

es expresión de enfermedad avanzada, a menudo con

daño irreversible ya establecido y con alta mortali-

dad(29). En ambos casos el tratamiento fue relativamente

precoz, esto puede explicar la reversibilidad de la insu-

ficiencia renal severa en ambas circunstancias. El RP se

considera el tratamiento de elección(30,31). Previo al uso

del mismo la mortalidad del PTT-SUH era próxima a

90%, descendiendo a 20% luego del uso extendido de

esta técnica(30). Debe iniciarse precozmente frente a la

sospecha de PTT-SUH-atípico. 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 sobreindicación del procedimiento(32-34). En el

PTT-SUH-atípico, el RP es capaz de eliminar anticuer-

pos circulantes dirigidos contra los factores reguladores

del complemento. La combinación del mismo con la re-

posición de factores aportados con el plasma fresco ex-

plica el efecto positivo de ambas técnicas combina-

das(26). El uso de corticoides, si bien demostró cierto be-

neficio en referencia a la disminución de recaídas, en al-

gunos grupos de pacientes con MAT(35) no ha sido espe-

cíficamente evaluado en el SUH-atípico. El empleo de

rituximab mostró algún beneficio en casos de PTT

recurrente(36), sin embargo no se ha evaluado su utilidad

en el contexto del SUH-atípico. El eculizumab es un

nuevo anticuerpo monoclonal que actúa inhibiendo se-
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Tabla 2. Laboratorio al momento del ingreso

Analítica plasmática Caso 1 Caso 2

Urea (mg/dl) 241 190

Creatininemia (mg/dl) 19 7,20

Potasio (mEq/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
3

) 113.000 23.000

Leucocitos (X mm
3

) 6.100

Esquistocitos* (%) 15 10

LDH (UI/L) 980 2.120

Haptoglobina � �

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) 23/24 8/35

Proteínas totales (g/L) 5,98 5,50

Albúmina (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

�-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-�2 glicoproteína I No reactivo No reactivo

Anticoagulante lúpico Negativo Negativo

Anticardiolipina Negativo Negativo

c-ANCA Negativo Negativo

p-ANCA Negativo Negativo

Crioglobulinas Negativo Negativo

Complejos inmunes circulantes Negativo Negativo

* objetivados en lámina periférica. LDH: enzima láctico deshidro-

genasa. GOT: transaminasa glutámico-oxalacética. GPT: transa-

minasa glutámico-pirúvica. �-HCG: subunidad beta de la gonado-

trofina coriónica humana. AELO: antiestreptolisina O. ANA: anti-

cuerpos antinucleares. Ac: anticuerpos. ANCA: anticuerpo antici-

toplasma de neutrófilo (c - patrón citoplasmático / p - patrón peri-

nuclear). S/d: sin dato



lectivamente la proteína del complemento C5, impide la

formación de C5a y C5b e inhibe la formación del

complejo de ataque de membrana(26). Fue aprobado en

Estados Unidos por la Food and Drug Administration

(FDA) en setiembre de 2011 para el tratamiento de

SHU-atípico. Múltiples reportes de caso avalan su uso

en este escenario clínico(26), pero lo elevado de su costo

impide su utilización sistemática.

En la figura 3 se muestra un posible algoritmo diag-

nóstico frente a la sospecha de PTT-SUH-atípico.

Conclusiones

La MAT vinculada a PTT-SUH es una entidad muy

poco frecuente. Puede acompañar múltiples situaciones

patológicas y es un mecanismo patogénico que debe es-

tar presente en el razonamiento clínico. De su diagnósti-

co precoz depende tener una conducta terapéutica apro-

piada. En los dos casos analizados destacan algunos as-

pectos muy relevantes. En el primero la biopsia renal

nos obligó a reconocer aspectos clínicos que inicial-

mente no eran demasiado evidentes y condujo a la op-

ción terapéutica, la misma fue realizada en el momento

oportuno, con plaquetopenia leve. La respuesta al RPT

y la reproducción de la plaquetopenia cuando la sustitu-

ción fue con albúmina permite reconocer que la reposi-

ción de plasma jugaba un rol fundamental, probable-

mente reponiendo un factor faltante en este caso. El se-

gundo caso pone en evidencia aspectos clínicos rele-

vantes como la eventualidad de que la biopsia renal no

muestre más que una injuria renal aguda, que la patolo-

gía puede tener un curso recurrente, puede ser desenca-

denada por infecciones, y resolverse espontáneamente.

Aun en los centros de referencia que cuentan con herra-

mientas diagnósticas para disecar la multiplicidad de

mecanismos involucrados, el 40% de los casos queda

sin diagnóstico de mecanismo patogénico, lo que hace

más relevante contar con centros de referencia regiona-

les que permitan una aproximación diagnóstica

apropiada y una utilización prudente de los recursos

terapéuticos.
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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 trombótica (MAT) é uma entidade

anatomopatológica caracterizada pela lesão da parede

vascular com engrossamento parietal, edema e despren-

dimento de células endoteliais da membrana basal. Cli-

nicamente se apresenta como anemia hemolítica mi-
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Tabla 3. Clasificación del SUH atípico según la

alteración predominante. (Modificado de ref. 22)

Forma de la

enfermedad

Anomalía del complemento

Familiares Mutaciones en factor H: 40%-45%

Mutaciones en factor I: 5%-10%

Mutaciones en C3: 8%-10%

Mutaciones en proteína cofactor de

membrana: 7%-15%

Mutaciones en trombomodulina: 9%

Mutaciones en factor B: 1%-2%

Esporádicas

Idiopáticos Mutaciones en factor H: 15%-20%

Mutaciones en factor I: 3%-6%

Mutaciones en C3: 4%-6%

Mutaciones en proteína cofactor de

membrana: 6%-10%

Mutaciones en trombomodulina: 2%

Mutaciones en factor B: dos casos

Anticuerpos antifactor H: 6%-10%

Asociados a la

gestación

Mutaciones en factor H: 20%

Mutaciones en factor I: 15%

Síndrome HELLP Mutaciones en factor H: 10%

Mutaciones en factor I: 20%

Mutaciones en proteína cofactor de

membrana: 10%

Drogas Raras mutaciones del factor H

Trasplante de órganos Mutaciones en factor H: 15%

Mutaciones en factor I: 16%

HIV Desconocido

Cáncer Desconocido



croangiopática, oclusão microvascular por trombos pla-

quetários e trombocitopenia. Pode ser consequência de

uma alteração primária no complexo sistema que regula

a relação entre endotélio e coagulação ou no contexto

de uma alteração sistêmica. Dois fenótipos da doença

são a púrpura trombocitopênica trombótica (PTT) e a

síndrome hemolítico-urêmica (SHU). A existência de

recursos terapêuticos impõe o reconhecimento rápido

deste mecanismo patogênico para começar o tratamen-

to. Apresenta-se dois casos de SUH atípico e a faz-se a

revisão dos principais aspectos diagnósticos, terapêuti-

cos e prognósticos desta patologia.
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