




Definición - Triada 

 Anemia hemolítica microangiopática no 

inmune (Coombs negativa) 

 

 Trombocitopenia 

 

 Insuficiencia renal aguda 



Histología 

Glomérulos 

isquémicos 

Trombos 

glomerulares 

Mesangiolisis 

Trombos 

plaquetarios 

arteriolares 



Clasificación MAT 

 PTT asociada a alteraciones de ADAMTS13 (actividad < 5%) 

 Genéticas 

 Anticuerpos (asociada a tratamiento con clopidogrel o ticlopidina) 

 SHU asociada a infecciones (STEC i STEC-like) 

 SHU por infección de STEC (VTEC) soca O157:H7 u otros (O11:H8, O103:H2, O123, 

O26). 

 SHU asociado a infección por S. Pneumoniae (Neuraminidasa) 

 SHU atípico asociado a alteraciones genéticas o inmunes del complemento. 

 Mutaciones en factor H, factor I, TBHD, CFB i C3 

 Anticuerpos anti-factor H. 

 MAT secundarias 

 Embarazo (HELLP, post-parto). 

 Otras enfermedades (LES, SAFP, esclerodermia, HIV, H1N1, neoplasias, HTA maligna). 

 Fármacos (imTOR, CsA/TAC, inh. VEGF, cisplatino, ACO) 

 Trasplante (órgano sólido / médula ósea) 

 



Algoritmo diagnóstico 



Clasificación SHU 



Clasificación SHU atípico 

Tipo de 

presentación 

Alteraciones del complemento 

Familiar  

(< 20%) 

Mutaciones en CFH (40-50%), CFI (5-10%),  C3 (8-10%),  

MCP (7-15%), TBHD (9%) i CFB (1-2%) 

 

Esporádica > 80% 

Idiopática Mutaciones en CFH (15-20%), CFI (3-6%), C3 (4-6%),  

MCP (6-10%), TBHD (2%), CFB (2 casos) 

Anticuerpos anti-factor H (6-10%) 

 

HELLP Mutaciones en CFH (20%), CFI (20%), MCP (10%) 

Trasplante Mutaciones en CFH (15%), CFI (16%) 

HIV ?? 

Cáncer ?? 



Fisiopatología-Sistema del complemento 



Célula endotelial y disregulación del 

sistema del complemento 



Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 
 

 

Mujer de 38 años. 

Antecedentes personales: 

 

-Hipertensión arterial. 

-Lupus eritematoso sistémico diagnosticado en 2001. 

-Enfermedad renal crónica terminal secundaria nefropatía lúpica 
clase IV diagnosticada en 2008 requiriendo inicio de tratamiento 
sustitutivo mediante hemodiálisis en 2010. 

-Anemia crónica multifactorial. 

-Hiperparatiroidismo secundario a ERC. 

 

Tratamiento: 

Prednisona 10mg/24h, enalapril 10mg/24h, sevelámero 800mg/8h, 
darbepoetina 30 g/semana. 



Ingresa para realización de trasplante renal de donante vivo 
emparentado (madre, haploidéntica). 

 

 

Estudios pre-trasplante: 

 

-Analítica: Hb 12.4, Hcto 36.2%, leucocitos 8500 (N 80.9%, L 12.2%), 
plaquetas 191700, Quick 111%, TTPA 26.7, fibrinógeno 2.8, glucosa 72, 
urea 123, creatinina 4.7, Na 140, K 3.68, Ca 8.3, AST 14, ALT 7. 

-Complemento: C3 62, C4 27. 

-Autoinmunidad: ANA 1/160 (patrón homogéneo); Ac antiSm, Ac antiRo, Ac 
antiLa, Ac anti-cardiolipina, Ac antiB2 microglobulina, anticoagulante 
lúpico y Ac anti-plaquetarios negativos. 

-Ac anti HLA clase I y II negativos. 

 

 

Inmunosupresión: 

Timoglobulina, corticoides, micofenolato y tacrolimus. 

 



Evolución post-trasplante inmediato 

día 1 día 2 día 3 día 4 día 5 

 

Fiebre 

 

BGN en 

orina 

 

No biopsia 

renal 

plaquetas 57700 39200 31200 29300 

Hb/Hcto 10.2 10 9.8 9.4 

LDH 1247 1409 1693 

bilirrubina 0.31 0.39 0.28 

creatinina 2.82 2.71 3.2 3.4 



Consulta hematología 

No esquistocitos. 

 

No MAT 

https://www.google.es/url?q=http://www.fotosearch.es/ilustracion/hematolog%25C3%25ADa.html&sa=U&ei=ZUlPU57WJcmMO_HhgHg&ved=0CDUQ9QEwBA&sig2=IvkHI5guUM2I4OckhUY4IA&usg=AFQjCNF0bEYAOSXq7MXODCJ_QoPoM28EtA
https://www.google.es/url?q=http://cbtis77mesa4.blogspot.com/2011/04/tinciones-sanguineas.html&sa=U&ei=akpPU6OGN4SfO9OYgcAN&ved=0CFEQ9QEwEQ&sig2=0ROsFlj0PKsV6TL7gjBeYg&usg=AFQjCNGoTNz1qQjy4W4VVQqrnCG_dfKF1w
http://www.forobioquimico.com.ar/a_h_foto4.jpg


Evolución post-trasplante inmediato 

día 1 día 2 día 3 día 4 día 5 

 

Fiebre 

 

BGN en 

orina 

 

plaquetas 57.700 39.200 31.200 29.300 

Hb/Hcto 10.2 10 9.8 9.4 

LDH 1.247 1.409 1.693 

bilirrubina 0.31 0.39 0.28 

creatinina 2.82 2.71 3.2 3.4 

-Coombs directo, Ac anti plaqueta y anti fosfolípido negativo. 

-ADAMTS 13 >5% 

-EcoDoppler:vasos ok, IR 0.69, injerto 11cm, grosor cortical ok, 

hiperecogénico. 



Nefrólogos de trasplante renal 

? 

Trombopenia 29.300/mm3 

 

Contraindicada PBR 

https://www.google.es/url?q=https://cemzoo.com/index.php%3Fxfa-groups-thread/fichas.17548/%26page%3D2&sa=U&ei=Ik1PU-OwCcbGOZapgdgC&ved=0CC0Q9QEwADgo&sig2=Df1Vw4joahXKtv7XerJfuw&usg=AFQjCNG6vlatbiOLy5mY5bt_qlB7cVuEMQ
https://www.google.es/url?q=http://donacion.organos.ua.es/submenu3/inf_sanitaria/renal/control.asp&sa=U&ei=L05PU713iNo5v7yB-As&ved=0CE0Q9QEwEDgU&sig2=-BDZNaUUJB6-oJX2sOIdZA&usg=AFQjCNFauYLsxFpqb7Uh-ewOcoZ45lz7QQ


 

 

Nefrólogos trasplante renal 

¿Anemia   

hemolítica? 

Plaquetopenia IRA 

SHUa 



1. Inicio recambio plasmático: 6 sesiones de plasmaféresis 

con reposición con PFC. 

2. Conversión a inhibidor mTOR (sirolimus). 

 

 

Tratamiento 



Diagnóstico y tto de la MAT en TR 
Campistol JM y cols. Nefrología 2013; 33 (1): 27-45 



Evolución post-tratamiento 

día 8 día 10 día 12 día 14 

plaquetas 89.000 102.000 128.000 156.000 

Hb/Hcto 10.2 10 9.8 9.4 

LDH 1544 1328 956 838 

bilirrubina 0.29 0.28 0.31 

creatinina 3.6 3.9 4.1 4.0 



Día 14. Biopsia renal 



Día 14. Biopsia renal 



Día 14. Biopsia renal. Diagnósticos 

1.Rechazo celular agudo grado IB (Banff) 

2.Signos de microangiopatía trombótica 

¿Tratamiento? 



Actitud terapéutica 

1.Pulsos metilprednsisolona 500 mg x 3. 

2.Reconversión a ciclosporina A. 

3.Timoglobulina (5 dosis, 6 mg/kg) 

Recuperación progresiva función renal.  

SCr 1 mes: 1.5 mg/dL. 

PBR 3 meses: IF/TA grado I. No signos rechazo.  



Estudios adicionales 

1.Anticuerpos anti-HLA. Clase I y II negativos 

2.Estudio del complemento y proteínas reguladoras  



Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 



Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 



Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 





Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 

Probable reordenamiento genético no filiado por el 

momento que codifica Complement Factor H-Related 

Proteins anómalas. Niveles de proteínas alteradas en 

situación basal no elevados, ciertos factores 

(fármacos?) estimularían su producción y éste 

aumento conllevaría el riesgo de desarrollo de SHUa. 

Cuatro pacientes de la misma zona geográfica con 

misma alteración.  



Paciente 310 (A.M.P.). SHUa post-TR 

FACTORES AMBIENTALES    
DESENCADENANTES, 

situaciones que disparan la 
activación del sistema de 
complemento: 

-infecciones: 50-80 vía 
respiratoria superior 
(H1N1), 30% GI (también 
STEC) 

-embarazo. 

-fármacos (ACOs, CNIs). 

-trasplante-
isquemia/reperfusión. 

FACTORES GENÉTICOS  que 
predisponen a la enfermedad 
por impedir una correcta 
regulación del complemento 
una vez activado, provocando 
daño a los tejidos propios: 

 

-50% pacientes con SHUa 
presentan mutaciones en 
proteínas reguladoras 
(infraestimado). 

-5-10% presentan Ac anti factor 
H. 



Le Quintrec M et al. Am J Transplant 2008 



Trasplante renal en pacientes con ERC secundaria a SHUa 



MOLTES GRÀCIES !!! 


