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Las microangiopatías trombocitopénicas trom-
bóticas son trastornos caracterizados por trom-

bocitopenia y anemia hemolítica microangiopática 
que se pone de manifiesto por la fragmentación de los  
eritrocitos, por hemólisis en los estudios de laboratorio 
y por trombosis microvasculares.

Incluyen la púrpura trombocitopénica trombótica (TTP) 
y el síndrome urémico hemolítico (HUS), lo mismo que 
síndromes que complican el trasplante de médula ósea, 
determinados medicamentos e infecciones, el embarazo 
y la vasculitis. 

Definición
En 1925, apareció en la literatura médica el término 
púrpura trombótica trombocitopénica al describir 
Moschowitz el caso de un joven con fiebre, lesiones 
petequiales, plaquetopenia o trombocitopenia, anemia, 
insuficiencia renal y manifestaciones neurológicas1.
 
En 1955, Gasser2 introdujo el término de síndrome 
urémico hemolítico para describir el caso clínico de un 
niño con anemia hemolítica, trombocitopenia e insufi-
ciencia renal, tras un cuadro gastrointestinal de origen 
infeccioso. A partir de ese momento y basándose en 
el predominio de manifestaciones neurológicas (TTP) 
o de manifestaciones renales (HUS), se establecieron 
dos entidades clínicas diferentes: la púrpura trombótica 
trombocitopénica (TTP) y el síndrome urémico he-
molítico (HUS). Sin embargo, ambas enfermedades 
comparten los hallazgos anatomopatológicos: lesión de 
la pared de los vasos sanguíneos (en especial arteriolas 
y capilares) con engrosamiento parietal y obstrucción 
parcial o completa de la luz vascular, por lo que se engloba 
la TTP y el HUS bajo el término común de microan-
giopatía trombótica. 

Epidemiología
Tiene una incidencia anual de 11,3 casos por 1 millón 
de habitantes3 y es más común en adultos y en mujeres. 
El HUS es más común en niños de 2 a 5 años4.

Etiología
Las causas de HUS o TTP pueden ser muy variadas y 
entre ellas podemos mencionar las siguientes4,5:

Infecciones
•	Bacterianas:	e.coli,	shigella,	salmonella,	estreptococo,	
yersinia,	pseudomona,	capnocytophaga	canimorsus6;	y	

•	Vírales:	VIH,	rotavirus	coxsacckie,	econovirus.

Farmacológicas
Mitomicina,	cisplatino,	ciclosporina,	tacrolimus,	oxaliplatin7.

Tóxicas
Arsénico,	monóxido	de	carbóno,	picadura	de	abeja.

Embarazo
Preparto	y	postparto.

Enfermedades sistémicas y neoplásicas
•	Síndrome	antifosfolípido	primario8,	lupus,	esclerosis		
sistémica,	panarteritis	nodosa;

•	Asociado	al	trasplante	de	órganos	hematopoyéticos	u	
órganos	sólidos;	

•	Anomalías	del	factor	de	von	Willebrand	y	del	sistema	del	
complemento,	deficiencia	o	inhibición	de	la	enzima	meta-
loproteasa	ADAMTS-13;	

•	Post	cirugía	ortopédica9;	y
•	Cáncer	sólido	(estómago,	mama,	próstata,	pulmón,	cáncer	
donde	se	desconoce	el	primario),	linfoma	y	mieloma10.
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Manifestaciones clínicas
Las manifestaciones clásicas de esta enfermedad son 
la insuficiencia renal aguda, la anemia hemolítica mi-
croangiopática y la trombocitopenia. 

Si bien la insuficiencia renal aguda es el marcador clásico 
para diferenciar el HUS de la TTP, ocurre también en 
cerca del 50 % de los casos de PTT. Sin embargo, su 
gravedad suele ser mayor en el HUS, donde también es 
más frecuente la necesidad de diálisis. 

Otro hallazgo frecuente es la hipertensión arterial, a 
veces de difícil control y, ocasionalmente, maligna.
 
En algunos casos, puede haber manifestaciones neuroló-
gicas –especialmente en la TTP– tales como confusión, 
desorientación, convulsiones o coma.

Algunas otras manifestaciones clínicas que suelen pre-
sentarse en la TTP o en el HUS son: fiebre, manifesta-
ciones secundarias a la trombosis de la microcirculación 
en órganos que no sean los riñones o el sistema nervioso 
central como, por ejemplo, alteraciones del ritmo cardiaco, 
insuficiencia cardiaca, infartos intestinales, pancreatitis 
agudas o rabdomiolisis.
 
También pueden presentarse manifestaciones clínicas 
de la trombocitopenia, como púrpura cutánea, hematuria, 
metrorragias o hemorragias digestivas.

Diagnóstico
En la coagulación intravascular diseminada, si bien se 
observa trombocitopenia y microangiopatía, predomina 
una coagulopatía con consumo de los factores de la 
coagulación y del fibrinógeno, lo cual da por resultado 
una elevación en el tiempo de protrombina (PT) y, a 

menudo, activación del tiempo de tromboplastina parcial 
activado (aPTT). El PT y el aPTT son normales en la 
púrpura trombocitopénica trombótica y en el síndrome 
urémico hemolítico. 

Además de las manifestaciones clínicas mencionadas, 
pueden ser de gran utilidad las pruebas hematológicas 
y del complemento. 

Así, observamos parámetros propios de una anemia 
microangiopática, tales como valores de hemoglobina 
disminuidos, presencia de esquistocitos, aumento de 
LDH, de la bilirrubina indirecta y del recuento de re-
ticulocitos y descenso de la haptoglobina. En todos los 
casos, se observa trombocitopenia de intensidad variable 
siendo el test de Coombs negativo. 

Los parámetros de insuficiencia renal aguda suelen estar  
presentes: descenso de la diuresis con elevación de 
creatinina y BUN. En el sedimento urinario, se puede 
determinar micro o macrohematuria, sin llegar en ge-
neral al rango de leucocituria o de síndrome nefrótico. 

En la biopsia renal, se encuentran trombos fibrinoides 
intraluminales en las arteriolas renales. Los capilares 
glomerulares tienen paredes engrosadas y las células 
endoteliales se muestran tumefactas, lo que facilita el 
cierre de su luz. En las pruebas de inmunofluorescencia, 
se pueden observar depósitos de fibrinógeno en los 
trombos, en las paredes vasculares y en los glomérulos. 
También se puede encontrar depósitos de IgM y de 
factor C3 del complemento. 

Petequias y púrpuras en brazo.

Esquistocito en gota de sangre al microscopio.
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Tratamiento
El manejo de estos pacientes es multidisciplinario, 
dependiendo de cada caso, pudiendo participar las 
especialidades de hematología, patología, nefrolo-
gía, cuidado crítico (intensivo), neurología, medicina  
interna y cirugía, entre otras. El tratamiento de elección 
es plasmaferesis con metilprednisolona intravenoso 
diariamente. Si el paciente falla, entonces existen me-
dicamentos inmunosupresores y quimioterapia para 
tratarlos. De no haber respuesta, ciertos casos terminan 
con esplenectomía. 

De no tratarse el HUS o la TTP, su mortalidad pue-
de llegar al 90%. Sin embargo, en la actualidad, la  
mortalidad está entre el 5 y el 15%, sobre todo debido 
al tratamiento con plasmaféresis con aporte de plasma 
fresco y, además, a la mejoría de las técnicas de soporte 
como diálisis, transfusiones, tratamiento de la hiperten-
sión y soporte hidroelectrolítico.

La plasmaféresis diaria con metilprednisolona debe ha-
cerse hasta que se obtengan al menos tres valores corridos 
de plaquetas mayores de 150 000 y un LDH normal.

Por el contrario, en la mayoría de los casos pediátricos 
(cerca del 85%), basta con las medidas de soporte y 
se reserva la plasmaféresis para los que presentan una 
mala evolución (un 15%). El empleo de antibióticos 
puede complicar los casos de SHU, debido a que algunos 
de estos fármacos, como las quinolonas, son potentes 
inductores del gen de la toxina.

En las formas genéticas por déficit del factor H del 
complemento o por déficit de la metaloproteasa ADA-

MTS 13, la única opción terapéutica actual es el re-
cambio plasmático. Una alternativa a futuro podría ser 
el reemplazo específico con factor H o con proteasa 
recombinante. 

En casos de relapso o refractarios al tratamiento de 
elección, se considera el uso de agentes inmunosupreso-
res y quimioterapia, como rituximab11 y ciclosporina12, 
induciendo una remisión rápida. Como última alternativa 
está la esplenectomía, aunque en estudios aislados se 
ha visto que puede haber recaídas luego de la misma. 

Comentario
Los casos de HUS y TTP suelen manejarse en equipo 
para disponer de un diagnóstico preciso y poder elegir 
la mejor alternativa para su manejo.
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Biopsia renal que demuestra microangiopatía trombótica aguda.
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