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Resumen

La microangiopatia trombética (MAT) comprende un conjunto de trastornos en los
cuales se produce lesion del endotelio vascular y la formacion de microtrombos
en la circulacion sistémica, en consecuencia, se desarrolla anemia hemolitica
microangiopatica, trombocitopeniay disfuncion de diversos 6rganos. Entre las entidades
primarias mas relevantes se encuentran la purpura trombocitopénica trombotica (PTT)
y el sindrome urémico hemolitico (SUH), patologias que comparten la presencia de
anemia hemolitica microangiopatica y trombocitopenia. El diagndstico se establece
mediante la integracion de hallazgos clinicos y de laboratorio, con necesidad de manejo
multidisciplinario. El presente articulo es un reporte de caso clinico en el area de
terapia intensiva, caracterizado por anemia hemolitica microangiopatica acompafado
de alteraciones neuroldgicas.

Palabras clave: Microangiopatia trombotica, plrpura trombocitopénica trombotica,
sindrome urémico hemolitico, anemia hemolitica, trombocitopenia.
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Abstract:

Thrombotic microangiopathy (TMA) comprises a group of disorders in which vascular endothelial injury and
microthrombi formation occur in the systemic circulation, consequently leading to microangiopathic hemolytic
anemia, thrombocytopenia, and dysfunction of various organs. Among the most relevant primary entities are
thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) and hemolytic uremic syndrome (HUS), pathologies that share the
presence of microangiopathic hemolytic anemia and thrombocytopenia. Diagnosis is established through the
integration of clinical and laboratory findings, requiring multidisciplinary management. This article is a clinical
case report from the intensive care unit, characterized by microangiopathic hemolytic anemia accompanied by
neurological alterations.

Keywords: Thrombotic microangiopathy, thrombotic thrombocytopenic purpura, hemolytic uremic syndrome,
hemolytic anemia, thrombocytopenia.

Keywords: Cryptosporidium spp.; Guayaquil; Pigeons (Columba livia); Ziehl-Neelsen stain.

Introduccion

La microangiopatia trombdtica (MAT) es un trastorno en el que se produce dafio del endotelio y formacion de
pequefios trombos en la circulacion sistémica, lo que ocasiona disminucion del flujo sanguineo, isquemia tisular y
dafio en los 6rganos. Desde el punto de vita hematologico se manifiesta por anemia hemolitica microangiopatica,
evidenciado por la presencia de esquistocitos en el frotis de sangre periférica, y trombocitopenia, asociandose a
disfuncion organica y mayor mortalidad. Las MAT se clasifican en primarias, cuando no existe una causa subyacente
identificada, e incluyen entidades como la purpura trombocitopénica trombdtica (PTT) y el sindrome urémico
hemolitico (SUH). También se incluyen las MAT secundaria asociadas a enfermedades malignas, infecciosas,
metabolicas, autoinmunes o inducidas por el embarazo. La PTT se caracteriza por una baja incidencia, estimada
entre 0.25 y 1 caso por cada 250.000 habitantes por afio. > Tabla 1

CLASIFICACION DE LAS MICROANGIOPATIAS TROMBOTICAS
MICROANGIOPATIAS TROMBOTICAS PRIMARIAS

ENTIDAD FISIOPATOLOGIA
SUH asociado a Escherichia coli cepa O157:H7 v otras cepas no O157:H7, Shigella
infeccion dysenteriae tipo I, Streptococcus pneumoniae.
SUHa Alteraciones genéticas del complemento: mutaciones en FHC, PCM,

FIC, THBD., FBC, y C3.
Alteraciones inmunitarias del complemento: anticuerpos anti-FHC.

PTT idiopatica Alteraciones inmunitarias de ADAMTS13 (actividad < 5-10%) con
anticuerpos inhibidores.

PTT congénita Alteraciones genéticas de ADAMTS13 (actividad < 5-10%) sin la
(sindrome de presencia de anticuerpos inhibidores.

Upshaw-Schulman)

MICROANGIOPATIAS TROMBOTICAS SECUNDARIAS
TIPO DE DESENCADENANTE
Farmacos Quinina, mitomicina C. gemcitabina, -cisplatino, interferdn,

inhibidores de VEGF y tirosin cinasa. ticlopidina, clopidogrel,
inhibidores de la calcineurina (ciclosporina, tacrolimus), sirelimus,
valaciclovir, anticonceptivos orales.

Conectivopatias LES: sindrome antifosfolipidico; esclerodermia.
Gestacion HELLP, preeclampsia

Infeccién por VIH, glomerulopatias, hipertension arterial maligna,
Otras HIN1 (influenza A); neoplasias; aciduria metilmalénica con

homocistinuria; TPH, TOS.

FBC: factor B del complemento; FHC: factor H del complemento; FIC: factor I del
complemento; HELLP: sindrome anemia hemolitica, elevacion de transaminasas y
trombocitopenia; LES: Lupus eritematoso sistémico; PCM: proteina cofactor de membrana;
PTT: purpura trombocitopénica tromboética; SHU: sindrome urémico hemolitico, SHUa:
sindrome urémico hemolitico atipico, THBD: trombomodulina; TOS: trasplante de érgano
solido, TPH: trasplante de progenitores hematopoyéticos; VEGF: factor de crecimiento
vascular endotelial; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Tabla 1: Clasificacion de las microangiopatias tromboticas. Adaptado de Contreras E. Diagnostic and therapeutic
guidelines of thrombotic microangiopathies of the Spanish Apheresis Group. 2015.
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El diagnodstico de MAT debe incluir la sospecha clinica, ante la presencia de hemolisis microangiopatica,
evidenciada por la presencia de anemia, prueba de coombs directo negativo, reticulocitosis, niveles elevados
de lactato deshidrogenasa (LDH), haptoglobina disminuida y presencia de esquistocitos en el frotis sanguineo
periférica. Fig.1.
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Figura 1: Frotis sanguineo - Micrograma electronico. Adaptado de James G. Diagnostic approach to
suspected TTP, HUS, or other thrombotic microangiopathy. 2025.

En el caso de la PTT, la medicion de actividad de ADAMTS13 (desintegrina y metaloproteinasa con
trombospondina modificada tipo 1, miembro 13), y la identificacién de inhibidores anti-ADAMTS13 son
fundamentales para su diagnostico. En la actualidad, se han desarrollado herramientas de prediccion como
el French score y el PLASMIC score, con la finalidad de estimar la probabilidad de deficiencia severa de
ADAMTSI3. La disminucion de la actividad de ADAMTSI3 inferior al 10% es altamente indicativa de PTT
en el contexto clinico apropiado. No obstante, la interpretacion del PLASMIC score debe realizarse con cautela
en ciertos grupos poblacionales, como mujeres embarazadas, nifios, pacientes oncologicos, pacientes en sepsis

o trasplantados; en consecuencia, la precision diagnostica podria verse afectada en estas situaciones clinicas. *3
Tabla. 2

PARAMETROS FRENCH SCORE PLASMIC SCORE
Recuento plaquetario < 30,000 /mm? (+1) < 30,000 /mm? (+1)
Creatinina sérica < 2.26 mg/dL (+1) < 2.0 mg/dL (+1)
Hemolisis (bilirrubina Toma en cuenta hemolisis | +1

indirecta > 2 mg/dl, y presencia de

reticulocitos = 2.5 %o, esquistocitos

haptoglobina indetectable)

Sin cancer activo en el NA +1

ultimo afio

Sin antecedentes de NA +1

trasplante de érgano sélido
0 progenitores

hematopoyéticos

INR<1.5 NA +1

VCM <9011 NA +1
Probabilidad de deficiencia | 0: 2%0 0-4: 0-4%
severa de ADAMTS13 1: 70% 5: 5-25%
(menos del 10%0 de 2:94% 6-7: 62-82%
actividad)
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Tabla 2: Modelos de evaluacion clinica para determinar la probabilidad de deficiencia severa de ADAMTS13:
French score y PLASMIC score. INR: Rango internacional normalizado, VCM: Volumen corpuscular medio,
NA: No aplica. Adaptado de Acuiia J. El valor predictivo de las escalas diagnosticas de purpura trombocitopénica
trombotica y su aplicacion clinica. 2023.

El manejo de las MAT requiere un enfoque multidisciplinario centrado en el soporte hemodinamico, hematoldgico
y el tratamiento de la causa subyacente. En el caso de PTT, la estrategia terapéutica principal es el recambio
plasmatico o plasmaféresis, el cual ha demostrado reducir significativamente la mortalidad. Actualmente, los
corticoides, el anticuerpo monoclonal anti-CD20 (Rituximab) y los anticuerpos anti factor de von Willebrand,
como caplacizumab, forman parte del tratamiento. Esta enfermedad es potencialmente mortal cuyo prondstico
ha mejorado significativamente con el uso del recambio plasmatico. Antes de su implementacion, la mortalidad
alcanzaba hasta el 90%; actualmente, con tratamiento oportuno, se ha reducido a aproximadamente 10-20%.
No obstante, factores como el compromiso neuroldgico o cardiaco, el retraso en el inicio del tratamiento y las
complicaciones como infecciones oportunistas, hemorragias severas, e hipotension asociada a la plasmaféresis, se
asocian con peor pronostico.®*

Paciente masculino de 49 afios, con antecedentes patologicos personales de hipertension arterial y diabetes mellitus
tipo II, diagnosticados hace 3 afios sin tratamiento. Cuadro clinico inicia 4 dias previos al ingreso, caracterizado
por malestar general, astenia e hiperglicemia. A su ingreso al area de urgencias, llama la atencion ictericia
generalizada, hiperglicemia, alza térmica acompanada de deterioro del estado neurologico progresivo. Tabla 3.
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lorsdoreferencia de aboratori

Leucocitos: 10.16 3/ul
Neuwtrofilos 86.7 %
Linfocitos: 102 %
Hematocrito: 23.6 %
Hemoglobina: 8§ g/dL
VCM: 8041

Plaguetas: 6.000 x10 3l

Glucosa: 487 mg/dL
Urea: 26.41 mg/dL
Creatinina: 1.92 mg/dL
Sodio: 139 mmol'T
Potazio: 4.23 mmol'L
Cloro: 103 mmolL

Bilirmubina total: 3.8 mg/dL
Bilirmubina directa: 1.2 mg/dL
Bilirmubina indirecta: 2.6 mg/dL
Albumina 2.9 gridL

TGO: 745 UL

TGP: 87 UL

LDH: 750 UL

TP: 21.5 Seg

INR: 1.9

TTP: 69.1 Seg

Dimero D: 130 ng/'mL
Fibrindgeno: 480 mg/dL
Feticulocitos: 12.7 %
Haptoglobina: 8 mg/dL

VS8G: 25

PCE-3.6

Test de Coombs directo: negativo

Leucocitos: 4-10 3l
Neuwtrofilos: 35-63%
Linfocitos: 23-40%
Hematocrito: 40-30%
Hemoglobina: 13-17 g/dl
VCM: 80-100 1
Plaguetas: 150- 430 3l

Glucosa: 74- 106 mg/dL
Urea: 16.6 -48.5 mg/dL
Creatinina: 0.55- 1.02 mg/dL
Sodio: 137- 145 mmol/T
Potazio: 3.5- 5.1 mmol/L
Cloro: 98- 110 mmolL.

Bilirrubina total: 0-1.2 mg/dL
Bilirrubina directa: 0- 0-3 mg/dL
Bilirrubina indirecta: 0- 0.9 mg/dL
Albumina 3.3- § gridL

TGO: 0-31 UL

TGO: 7-40 UL

LDH: 0-480 UL

TP: 12-14 Seg.

INR:0.9-12

TTP: 20- 40 Seg

Dimero D: 500 ng/mL
Fibrindgeno: 200- 400 me/dl
Reticulocitos: 0.3% al 2.5%
Haptoglobina: 41 v 163 mp/dl

Frotiz de sangre periférica: esquitocttos 1% indice plasmic: 5-6 puntos.
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Tabla 3: Exadmenes de laboratorio. Mg:
miligramos, gr: gramos, dL: decilitro; fL:
femtolitros, VCM: volumen corpuscular medio;
TGO o AST: Aspartato Aminotransferasa, TGP o
ALT: Alanina Aminotransferasa; LDH: Lactato
Deshidrogenasa; TP: Tiempo de Protrombina; INR:
indice Internacional Normalizado; TTP: Tiempo
de Tromboplastina Parcial; VSG: Velocidad de
Sedimentacion Globular; PCR: Proteina C Reactiva.
Creado por J. Valverde et al, 2025.

Se procede a proteger via aérea y se da asistencia
ventilatoria mecanica, y hemodinadmica con soporte
vasoactivo, se transfunden 2 concentrados de
globulos rojos y 10 concentrados plaquetarios debido
a sangrado digestivo, se manejan hiperglicemias con
infusion de insulina. Se realizan cultivos y se inicia
cobertura antibiotica en el contexto de choque séptico
secundario a neumonia grave de la comunidad. No se
evidencia lesion estructural en tomografia de craneo
simple de ingreso.

En los exdmenes de laboratorio complementarios
se evidencian alteraciones importantes como:
anemia y trombocitopenia severa, junto con datos de
hemolisis (Coombs negativo, reticulocitos elevados,
LDH vy bilirrubina indirecta altas, haptoglobina
baja y esquistocitos en sangre periférica). Ademas,
presenta hiperglicemia, compromiso de la funcién
renal (AKIN II) y hepatica, y tiempos de coagulacion
prolongados. Se descartd coagulacion intravascular
diseminada (CID) segin criterios ISTH (puntaje
2, con dimero D y fibrindgeno normales). Ante la
sospecha de microangiopatia trombdtica (MAT)
y sin disponibilidad de ADAMTS13, se utilizo el
PLASMIC score, obteniendo 5-6 puntos (riesgo
intermedio), lo que indica una probabilidad
aproximada del 56.8% de purpura trombotica
trombocitopénica (PTT).

Se inici6 recambio plasmdatico como tratamiento,
realizandose 8 sesiones de plasmaféresis, con mejoria
inicial que permiti6 retirar el soporte ventilatorio y
hemodindmico. Sin embargo, durante su estancia
en UCI presenté neumonia asociada a ventilacion
mecanica y posteriormente deterioro neurologico,
requiriendo nuevamente proteccion de la via aérea.
En la tomografia cerebral se evidencié una lesion
isquémica en el hemisferio derecho, atribuida a la
microangiopatia tromboética (MAT). Posteriormente,
el paciente evoluciond con choque séptico refractario
secundario a la neumonia, presentando deterioro

Revista Cientifica INSPILIP - Volumen 10 - Numero 32 - Mayo - Agosto 2026

hemodinamico progresivo y falleciendo a los pocos
dias. Fig.2.

Figura 2: tomografia simple de craneo. Corte axial y
sagital. Hipodensidad en region de hipodensidad en
region subcortical
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Caso Clinico

La MAT corresponde a un patron fisiopatologico
caracterizado por dafio del endotelio vascular y
formacion de microtrombos en la microcirculacion,
lo que se traduce clinicamente en anemia hemolitica
microangiopatica, trombocitopenia y compromiso
isquémico de organos diana, principalmente el
sistema nervioso central y el rifion. Este proceso
se origina por disfunciéon endotelial que induce
activacion plaquetaria y agregacion intravascular,
con formacién de trombos ricos en plaquetas que
obstruyen pequefios vasos. Como consecuencia, el
pasodelos eritrocitos através de lamicrovasculatura
parcialmente ocluida provoca fragmentacion
eritrocitaria y la aparicion de esquistocitos en el
frotis de sangre periférica, acompanada de hallazgos
bioquimicos de hemolisis mecanica, tales como
elevacion de LDH, disminucion de haptoglobina,
aumento de bilirrubina indirecta y reticulocitosis. °

Dentro del espectro de las MAT, la PTT representa
unade las entidades més relevantes desde el punto de
vista clinico debido a su elevada morbimortalidad en
ausencia de tratamiento oportuno. La fisiopatologia
de la PTT se relaciona con una deficiencia severa
de la metaloproteasa ADAMTS13, generalmente
secundaria a autoanticuerpos, lo que condiciona
la acumulacion de multimeros ultragrandes del
factor de von Willebrand y favorece la agregacion
plaquetaria  intravascular.  Clinicamente, la
enfermedad se manifiesta por anemia hemolitica
microangiopatica 'y trombocitopenia  severa,
asociadas a compromiso neurologico variable
y, en menor proporcion, disfuncion renal. En el
laboratorio destacan la presencia de esquistocitos,
LDH elevada, haptoglobina disminuida y prueba
de coombs directo negativa. En la practica
clinica, la sospecha diagnodstica puede apoyarse
en herramientas predictivas como el PLASMIC
score o el FRENCH score, que permiten estimar la
probabilidad de deficiencia grave de ADAMTS13
y respaldar el inicio precoz de plasmaféresis
mientras se obtiene la confirmacion diagndstica. La
determinacion de actividad de ADAMTS13 inferior
al 10% confirma el diagnostico de PTT adquirida. '°

Sin embargo, en pacientes con sepsis o estados
inflamatorios sistémicos graves puede observarse
una MAT secundaria, lo que constituye un desafio
diagnostico relevante. En estos casos, el dafio
endotelial se produce como consecuencia de la
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activacion inflamatoria sistémica, liberacion de
citocinas, activacion del complemento y disfuncion
microvascular propias del estado séptico. Aunque
puede existir trombocitopenia y evidencia de
hemolisis microangiopatica, la actividad de
ADAMTSI13 generalmente se encuentra normal o
solo moderadamente disminuida, y rara vez alcanza
niveles compatibles con PTT. Ademas, el contexto
clinico suele estar dominado por manifestaciones de
sepsis, como hipotension, disfuncion multiorganica
y elevacion de marcadores inflamatorios, lo que
orienta hacia una etiologia secundaria. -2

La coagulacion intravascular diseminada (CID) es un
diagnostico diferencial clave, sobre todo en pacientes
sépticos, caracterizada por una activacion sistémica
de la cascada de coagulacion con consumo de factores
de coagulacion y plaquetas; en consecuencia, se
reflejan tiempos de coagulacion prolongados,
fibrin6geno bajo y elevacion significativa de los
productos de degradacion de fibrina y del dimero
D. Aunque pueden existir esquistocitos, son menos
evidentes que en la microangiopatia trombotica
(MAT). A nivel (fisiopatoloégico, en la CID
predominan trombos de fibrina, mientras que en
la parpura tromboética trombocitopénica (PTT) los
trombos ricos en plaquetas.'

En este contexto, el diagndstico diferencial entre
PTT, MAT secundaria a sepsis y CID requiere
una integracion cuidadosa de los hallazgos
clinicos, laboratoriales y de estudios especificos,
particularmente la determinacion de actividad de
ADAMTSI3. La identificacién temprana de PTT
reviste especial importancia, dado que el inicio
inmediato de plasmaféresis se asocia con una
reduccion significativa de la mortalidad, la cual
puede alcanzar hasta el 80-90% en ausencia de
tratamiento.'4'¢

El caso descrito ilustra la dificultad para diagnosticar
las microangiopatias tromboticas (MAT) en pacientes
criticos. El paciente presentd anemia hemolitica,
trombocitopenia severa y compromiso neurologico,
junto con la presencia de esquistocitos en el frotis
de sangre periférica, LDH elevada, haptoglobina
disminuida y prueba de Coombs directo negativa
hallazgos de laboratorio compatibles con MAT.
Aunque inicialmente se consideraron diagnosticos
como purpura trombdtica trombocitopénica (PTT)
y coagulacion intravascular diseminada (CID), esta
ultima fue descartada mediante criterios de la ISTH.
Ante la falta de medicion de ADAMTSI13, el puntaje
PLASMIC (5-6) indic6 una probabilidad
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alta de PTT, lo que justificd iniciar plasmaféresis
de forma temprana, logrando mejoria inicial. Sin
embargo, la evolucion se complico con infecciones y
dano neurolédgico (lesiones isquémicas), y finalmente
el paciente desarrolld choque séptico refractario
por neumonia, falleciendo. Este caso resalta la
importancia de reconocer y tratar precozmente la
MAT, incluso sin confirmacion diagnostica completa,
ya que el retraso aumenta la mortalidad.

En la PTT adquirida pueden presentarse recaidas
incluso después de una respuesta inicial al recambio
plasmatico terapéutico. Antes de la introduccion de
la plasmaféresis, la mortalidad alcanzaba entre el
80% y el 90%; actualmente, con el inicio precoz de
recambio plasmatico asociado a inmunosupresion,
la mortalidad se ha reducido aproximadamente
al 10-20%. No obstante, la enfermedad continua
asociandose con una evoluciéon potencialmente
rapida y fatal en ausencia de tratamiento, con una
mediana de supervivencia estimada de 7 a 10 dias
desde el inicio del cuadro clinico. Asimismo,
se ha descrito que entre el 30% y el 40% de los
pacientes pueden presentar recaidas durante el
seguimiento. En los ultimos afios, la incorporacion
de terapias dirigidas, como el uso de rituximab y de
caplacizumab, ha demostrado mejorar la respuesta
al tratamiento, reducir el tiempo de normalizacion
plaquetaria y disminuir la recurrencia de eventos
tromboticos. Sin embargo, el retraso diagnostico
y el subdiagnostico contintian siendo factores
determinantes de mal prondstico, particularmente en
pacientes criticamente enfermos. "'

Conclusion

La microangiopatia tromboética en el paciente
critico no es solo un desafio diagnostico, sino una
verdadera emergencia médica en la que cada hora de
retraso puede marcar la diferencia entre la vida y la
muerte. Este caso demuestra que, aun en escenarios
complejos como la sepsis grave, que pueden
simular otras coagulopatias, entre ellas la CID, el
reconocimiento temprano de hallazgos clinicos y
laboratoriales sugestivos como anemia hemolitica
microangiopatica, trombocitopenia  severa Yy
esquistocitos en el frotis de sangre periférica resulta
fundamental para orientar el diagnostico oportuno.

En nuestro medio debido a la limitada disponibilidad
de pruebas especializadas, como la determinacion
de ADAMTSI13, la decision de iniciar tratamiento
debe basarse en la sospecha clinica fundamentada,
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ya que la inaccién o el retraso terapéutico conllevan
consecuencias fatales. Ante la sospecha de PTT,
herramientas clinicas como el PLASMIC score
permiten estimar el riesgo de deficiencia severa
de ADAMTSI3 y respaldar el inicio precoz de
plasmaféresis. Reconocer precozmente la MAT
y actuar de manera inmediata no es opcional: es
determinante para cambiar el pronostico y reducir la
mortalidad en estos pacientes.
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