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DEFINICION
Conjunto de enfermedades que poseen en común:

• ANEMIA NORMO NORMO 

• HEMOLITICA INTRA-VASCULAR (extra-corposcular) NO INMUNE (coombs negativo)

• TROMBOCITOPENIA

ANEMIAS MICROANGIOPATICAS TROMBOTICAS (AHMA + trombosis)

ANEMIAS HEMOLITICA MICROANGIOPATICAS y TROMBOCITOPENIA







EPIDEMIOLOGIA
SHU representa la 3ª causa de injuria renal aguda en pediatría y la 3ª de ERC (Chile)

Púrpura trombótico trombocitopénico: Revisión de la literatura a partir de 18 casos, Rev Méd Chile 2008; 136: 1518-1527

Estudio chileno de PPT (18 casos):
Aspectos clínicos:
• edad promedio fue de 53 ± 21 años (15-81 años), neoplasia (17%), síntoma neurológico (83%),
• fiebre (28%), 1 calofríos (6%), 7 dolor abdominal (39%), 4 dolor lumbar (22%), náuseas o vómitos

(17%), 4 pigmenturia macroscópica (22%) y 2 epistaxis (22%), petequias o equimosis (22%).

Laboratorio:
• hematocrito bajo 30% (78%), leucocitosis mayor a 11.000/mm3 en 8 casos (44%), y leucopenia menor

a 4.500/mm3 (22%)
• desviación izquierda (más de 5% de formas inmaduras) (57%)., 100% presentó trombocitopenia, VHS

promedio fue de 54
• 100% tenía LDH elevada en promedio 1.566 mg/dl ±1.286 (290-5.296) y bilirrubina total elevada

(89%), con un promedio de 2,7 mg/dl ± 1,7 (0,55-6,7).
• 12 pacientes se les solicitó haptoglobina, siendo menor a 5,8 en 11 de éstos.
• En todos los casos la prueba de Coombs directa fue negativa.
• De los 17 pacientes que se les midió actividad de metaloproteinasa de FVW, nivel bajo el punto de

corte normal (88%) y presencia de inhibidor (80%).



ANEMIA HEMOLITICA MICROANGIOPATICA TROMBOTICA PRIMARIA

AMAT HEREDITARIA
• Déficit del ADAMST13
• Mediado por complemento
• Mediado por metabolismo (alteración vit B 12 y ácido fólico, por mutaicón gen del 

MMACHC (MethylMalonic Aciduria and Homocystinuria type C)
• Mediado por la coagulación por mutación gen del plasminógeno, trombomodulina, DGKE

AMAT ADQUIRIDAS
• Déficit del ADAMST13
• Mediado por toxina Shiga
• Mediado por drogas (mecanismo inmune) = quinidina, gemcitabina, oxaliplatino y quetiapina
• Mediado por drogas (mecanismo tóxico) = gemcitabina, ciclosporina, tacrolimus, sirolimus, 

bevacisumab.
• Mediado por complemento (CID)

ETIOLOGIAS y CLASIFICACION



ANEMIA HEMOLITICA NO INMUNE 
MICROANGIOPATICAS

OTROS AGENTES
Quimicos
Drogas
Venenos
Quemaduras 
extensas

INFECCIONES
Malaria
Babesiosis
Sepsis por clostridium perfringens
Bartonellosis
Endocarditis infecciosa
VIH, CMV, Fiebre montaña rocallosas
Aspergilosis

ANEMIA HEMOLITICA MACRO ANGIOPATICA
Válvulas cardiácas
Hemoglobinuria inducida por ejercicio

ONCOLOGICOS (tumores sólidos y hematológicos)

REUMATOLOGICAS
Lupus Eritematoso Sistémico
Esclerosis sistémica
Sindrome Antifosfolípido.

Transplante de órganos sólidos o TPH



EXAMENES de HEMOLISIS
HEMOGRAMA = ANEMIA + TROMBOCITOPENIA

FROTIS de SANGRE PERIFERICA = ESQUIZTOCITOS

LDH AUMENTADA

BILIRRIBUNA INDERECTA AUMENTADA

HAPTOGLOBINA BAJA

CLINICA y EXAMENES DIAGNOSTICOS

EXAMENES de AMAT
ACTIVIDAD (ADAMTS13) (< 10%)

INHIBIDOR de la 
METALOPROTEASA

FIBRINOGENO

HOMOCISTEINEMIA y MMA sérica

Coprocultivo

Palidez – Púrpura – Fiebre - oliguria

Compromiso de conciencia, convulsiones



Presencia de 
esquistocitos 
y reticulocito, 
disminución 

de 
plaquetas.

(AHMA en 
paciente 
con PTT).



Presencia de 
esquistocitos 
y reticulocito, 
disminución 

de 
plaquetas.

(AHMA por 
valvula 

cardiaca 
protésica)



FISIOPATOLOGIA
AMAT HEREDITARIA
• Déficit del ADAMST13
• Mediado por complemento
• Mediado por metabolismo (alteración vit B 12 y ácido fólico)
• Mediado por la coagulación (CID) por mutación gen del plasminógeno, 

trombomodulina, DGKE

AMAT ADQUIRIDAS
• Déficit del ADAMST13
• Mediado por toxina Shiga
• Mediado por drogas (mecanismo inmune) = quinidina, gemcitabina, oxaliplatino y 

quetiapina
• Mediado por drogas (mecanismo tóxico) = gemcitabina, ciclosporina, tacrolimus, 

sirolimus, bevacisumab.
• Mediado por complemento





















Exposición de FTà
Generación de 
Trombina

Amplificación de la 
generación de 
Trombinaà
Mecanismos 
anticoagulantes 
fisiológicos 
defectuosos

Propagación de los 
depósitos de 
fibrinaà Deficiencia 
de la fibrinolisis





En las AHMA 
trombóticas presentan 
a nivel histológico un 
mecanismo de daño 

común que es la 
alteración vascular a 

nivel de las arteriolas y 
capilares.

Consiste en la oclusión 
del lumen del vaso, 

endoteliosis y aumento 
de la fibrina, 

proliferación de la capa 
media (anillos de 

cebolla) y formación de 
coágulos.

Finalmente 
produciendo daño por 

hipoxia a órganos 
blancos con circulación 
temrinal (riñón, cerebro, 
retina, miocardio, etc). 

Syndromes of Thrombotic 
Microangiopathy, James N. George, 
M.D., and Carla M. Nester, M.D. , N 

Engl J Med 2014;371:654-66.











TRATAMIENTO

HEMODERIVADOS en CASO de EMERGENCIAS

PLASMA FRESCO CONGELADO

PLASMAFERESIS (1º indicación PTT, resto de etiologías considerar 
opción)
Complicaciones: reacciones alérgicas con hipoxemia, hipotensión y enfermedad del suero;
asociadas al uso de catéter venoso central como bacteremia, obstrucción del catéter,
hemorragia, fungemia, trombosis venosa, neumotorax. Otras complicaciones son urticaria,
infección local del sitio de inserción del catéter, toxicidad por citrato

CORTICOIDES

ECULIZUMAB (en AMAT mediada por complemento)



Terminal
Complement
Inhibitor Eculizumab
in Atypical
Hemolytic–Uremic
Syndrome, N Engl J
Med 2013;368:2169-
81.



CONCLUSIONES

Patología de baja frecuente pero de ALTA MORTALIDAD

Se debe SOSPECHAR en:
• Anemia moderada aguda/subaguda (no inmune = Test Coombs directo -)
• LDH elevada
• Esquistocitos (> 1%)

La sospecha diagnóstica BASTA para iniciar TERAPIA
• Ideal tomar muestra de sangra para estudio de ADAMTS13

El recambio plasmático terapéutico con PFC es la terapia de primera línea.
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