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ABSTRACT

The discase category of  thrombotic microan-
giopathy (TM) encompass diffcrent entities such
as thrombocytopenic thrombotic purpura (TTP)
and uremic hemolytic syndrome (UHS) |, both
strongly related and whose diagnosis relies on
the presence of non immune hemolytic ancemia
and trombocytopenia, findings that should urge
the carmng physician  to start plasmapheresis
promptly. We report the case of a 51 year old wo-
man admitted with acute-subacute renal failure
of unknown etiology whose renal biopsy finding
was thrombotic microangiopathy, in absence of
thrombocytopenia and haemolytic anemia. This
musual case and according to published  Tlitera-
ture can not be diagnosed on standard  accepted
ADAMTS-13

criteria and others markers like
should be considered.

RESUMEN

Las microangiopatias tromboticas ( MAT ), que
incluyen la parpura trombética trombocitopéni-
ca ( PTT ) y al sindrome urémico-hemolitico (
SUIT), se diagnostican habitualmente por la pre-
sencia de anemia hemolitica no inmune y trom-
bocitopenia, lo que lleva a tratarlas con plasmafé-
tesis. Se reporta cl caso de una paciente de 51
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afios que ingresé con insuficiencia renal aguda-
subaguda de etiologfa desconocida cuya biopsia
renal mostrd microangiopatia trombética pero
sin trombocitopenia ni anemia hemolitica. Por lo
tanto dicha patologia no siempre serfa diagnosti-
cada con los criterios actuales, debiendo utilizarse
otros marcadores como ADAMTS-13.

Palabras clave: microangiopatia trombética
atrombocitopénica — purpura trombética trom-
bocitopénica — sindrome urémico hemolitico —
insuficiencia renal aguda

INTRODUCCION:

T.a microangiopatia trombotica es definida como
una lesion de la arteriolas y capilares caracteriza-
das por engrosamiento de la pared, con trombos
plaquetarios intraluminales, con obstruccién pat-
cial o completa de la luz vascular. Estas incluyen
PT'T, SUH tipico y atipico, SIDA, Lupus Erite-
matoso Sistémico, Sindrome antifosfolipido, se-
cundario a drogas como quinina, tacrolimus, ci-
closporina, gencitabina, cisplatino, rifampicina,
clopidrogel, etc.

Los ctiterios para diagnosticar purpura trom-
bética trombocitopénica y sindrome urémico
hemolitico, si bien se trata de enfermedades con



www.renal.org.ar

volumen 32 -n° 1 - 2012

mecanismos patogénicos hoy claramente diferen-
ciados, son la anemia hemolitica no inmune y
la trombocitopenia. Sin embargo algunos autores
han reportado el hallazgo de lesiones renales mi-
croangiopaticas en biopsias renales de pacientes
con insuficiencia renal aguda de etiologfa desco-
nocida sin el hallazgo de trombocitopenia y que
suelen responder a plasmaféresis.

Si seguimos realizando el diagnéstico con los cri-
terios cldsicos seguramente muchos pacientes no
seran tratados adecuadamente. Por lo tanto para
no perderlos necesitaremos introducir distintos
marcadores de laboratorio de microangiopatia en
pacientes con insuficiencia renal aguda y subagu-
da de causa no clara, como el ADAMTS-13.

Caso clinico
Paciente de 51 afos, de sexo femenino que se in-
terna por presentar edema de MMII 4 a 5/ 6
( progres6 a 6 / 6 durante la internacién ) con
godet, de una semana de evolucién, disminucién
del ritmo diurético y disnea CF II-III en el ul-
timo mes. Ex-tabaquista de 20 pack-yeats con
abandono del habito hace 10 anos, sin otros an-
tecedentes de impottancia, no realizaba consultas
médicas periédicas. TA 140/90 mm Hg, Fc 88
Ipm regular, Fr 20 x min, T 36,4 °C, saturacién
95% con FiO2 0,21. Ingurgitacion yugular 2/3
sin colapso. Dolor en hipocondrio derecho a la
palpacion.
Laboratorio, sangre: Hto 37% - GB 9500 mm3
Plaquetas 235.000 mm3 — U 165 mg%— Cr 5,4

mg% — Na 118 mEq/1 - K 2,8 mEq/l — Ca 9,4
mg% — P 5,4 mg% — Mg 2,2 mg% — TGP 149
U/l-GOT 49 U/1-FAL 489 U - Bic. 27 U/l -
LDH 273 U/1 ( VN: 115 a 225 UI/L ) — Orina:
Cr 60 mg/% - Proteinuria 0,56 gr/l - Na ur 31
mEq/]l — Leucocitos 2 a 3 x CGA — Hematies 2
a 5 x CGA. ANA, antids-DNA, ¢c-ANCA y p-
ANCA negativos, C3 — C4 normales.

Ecografia: ambos rifiones normales. Rx. de torax:
dertame pleural derecho. Doppler renal: trombo-
sis de vena renal derecha. Se comenz6 anticoagu-
lacion con heparina sédica y continta anticoagu-
lacién con acenocumarol.

Comienza hemodialisis con catéter de Cook sub-
clavio derecho. Recupera ritmo diurético que pet-
mitié manejar balance hidrico sin mejoria de Ia
funcion renal.

PBR: realizada a los 27 dias de internacion: 17
glomerulos, 1 en oblea, los restantes presentan
cambios isquémicos agudos, con hipercelulari-
dad, tumefaccién de células endoteliales, expan-
sién de zonas subendoteliales y leve rctraccion y
plegamiento de las membranas basales. Atrofia
tubular y fibrosis intersticial del 20%. Arteriola y
arteria interlobular con expansion edematosa de
la intima con aislados esquistocitos. Inmunofluo-
rescencia: IgG, IgM, IgA, Ig totales, fibrindgeno,
Cl1q y C3 negativos. Figuras N°1 y 2.

Se realizan diez sesiones de plasmaféresis con re-
cambios de 1 a 2 volemias diarias sin resultados.
A los 45 dias de internacién se derivd a centro
de dialisis donde continua con didlisis peritoneal.

Fig. N° 1: Arteria interlobular con expansién edematosa de la intima con aislados esquistocitos,
con oclusion severa de la luz vascular. (Tric. Masson 10x)
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Fig. N° 2 Glomérulos de aspecto hipercelulares con expansion de las zonas subendoteliales de las luces capilares.
Coexiste retraccion de las membranas basales capilares glomerulares. (Pas 10 x)

Conclusion

La microangiopatia tromboética (MAT) describe
una lesién patologica caracterizada por oclusion
microvascular debido a tumefaccidon endotelial
y deposito subendotelial de plaquetas, protei-
nas y detritos (1). Clinicamente se manifiesta por
trombocitopenia de consumo, anemia hemolitica
microangiopatica e isquemia de érganos. Las en-
tdades clinicas mas comuanmente asociadas son
la purpura trombotica trombocitopénica (PTT)
donde el blanco es el endotelio del sistema net-
vioso central, v ¢l sindrome urémico-hemolitico
(SUH
Sin embargo puede verse una superposicién en-

) que afecta al lecho endotelial glomerular.

tre ambas cntidades: sintomas neurologicos en
SUHy afectacion renal en PTT. Ambos cuadros
a su vez pueden ser idiopaticos o secundarios a
diferentes tactores predisponentes (2) Se siguen
usando como criterios diagndsticos la anemia
hemolitica no-inmune y la trombocitpenia (3,4).
De Serres e Isenring publican en 2009 (5) una
serie de 50 pacientes con MAT diagnésticada por
hiopsia renal de los cuales 22 (44%) tenfan re-
cuento plaquetario normal, con un promedio de
edad de 46 anos, predominio femenino (70%) y
sin condicién patologica subyacente en el 46% de
los casos.

De modo que en contraste a lo establecido clasi-
camente se debe resaltar que la MAT puede pre-
scntarse con plaquetas normales y conducir a un
ripido dafio renal, de alli la importancia de medir
los niveles de lacticodeshidrogenasa (.IDH) que
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se eleva en hasta el 90% de los casos y la biopsia
renal. Seguramente aportarin beneficio diagnos-
tico las mediciones del factor de Von Willebrand
de alto peso molecular y de ADAMTS-13, ambos
surgidos a partir del conocimiento molecular de
dichas entidades (6,7).

Siguiendo los criterios actuales el diagnostico y
tratamiento de esta patologfa se dilatarfa perdién-
dose la oportunidad terapéutica, sin los benefi-
cios que se podrian lograr con el mismo tal cual
ocurtié en el caso de la paciente presentada. Es
asi que frente a una insuficiencia renal aguda o
subaguda de causa no aclarada y sin plaquetope-
nia, deberia al menos solicitarse LDH, y si ésta
esta clevada comenzar tratamiento con plasmafé-
resis, los pacientes que la reciben tienen menotes
niveles de creatinina al afio (5). De manera que la
MAT atipica no ¢s de presentacion excepcional.
La nuestra paciente el cuadro no se sospecho,
se pidieron serologias habituales pero no LDH,
ADAMTS-13, ni frotis de sangre periférica, y fue
la biopsia renal la que dio el diagnéstico luego
de 27 dias del inicio del cuadro con pérdida del
supuesto beneficio del tratamiento que podria
habetse oftecido oportunamente.

El Registro Espafiol de Glomerlopatias (8), sobre
mas de 2000 biopsias, hallé6 que la MAT fue la
causa de la insuficiencia renal aguda-subaguda (
luego de descartar causas prerrenales y postrre-
nales ) en el 2,8 % de los casos.
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