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SUH  

  Caracterizado por triada: Insuficiencia renal 
aguda + anemia hemolítica microangiopatíca 
+ trombocitopenia 

  D+ / D- 

  SUH ATIPICO 
  Desordenes del complemento 
  Pobre pronostico renal 





Infecciones 

  Bacterias productoras de toxina Shiga y 
Shiga like 
  E. coli entero hemorrágica 
  SUH D+  enfermedad aguda autolimitada con 

recuperación espontánea de la función renal 

  Streptococco Pneumoniae 
  Productor de neuraminidasa 



Complemento 
  30% mutaciones del gen que codifica la porción 

soluble del factor H (FH) 
  10% autoanticuerpos contra FH (mas frecuente en 

niños), asociado a deficiencia de la proteína 
relacionada al factor H 

  10% mutaciones del CD46 (MCP) 
  10% mutaciones del factor I (FI) 
  Mutaciones activadoras del factor B y C3 

 LAS MUTACIONES DE MÀS DE UNO DE ESTOS 
GENES AUMENTAN LAS POSIBILIDADES DE 

SUH 



Deficiencia de ADAMTS13 

  Congénito (niños) 

  Adquirido  anticuerpos 



Defectos del metabolismo de 
la cobalamina 

  Defectos en el metabolismo intracelular de la 
cobalamina, predisponen a la 
microangiopatía trombotica 

  Homocisteinuria + aciduria (metilmalònico) 

  Habitualmente relacionado con mutación del 
factor H 



aSUH 

  Incidencia 2 casos / millón / año 
  5% de todos los SUH 
  Mas frecuente en niños y adultos jóvenes 



Evaluación Inicial 

  C3 
  C4 
  Factor H 
  Factor I 
  Anticuerpos contra los componentes del 

complemento 



FACS  

  Medición de la expresión de CD46 en los 
linfocitos de sangre periférica 

Mala respuesta al tratamiento 
Mal pronostico 



Estudios genéticos 
  Los niveles normales de FH, FI o MCP, no 

descartan la posibilidad de mutantes 
normalmente expresados pero 
funcionalmente deficientes 



Screening de auto Ac 

  Entre un 6 y un 10% de los pacientes con 
aSUH poseen autoAc que se unen a la 
porción C-terminal del factor H 

  ELISA 



Medición e Interpretación de 
ADAMTS 13 

  PTT 
  Deficiencia constitucional 
  Anticuerpo inhibidor 

adquirido 

  aSUH 
  Disminuyen los niveles 

(raramente <5%) 



Manejo del aSUH 



Plasmafèresis / Plasma 

  Tratamiento de primera línea 
  Plasmafèresis  

  Recambio de 1-2 volemias diarias inicialmente 
  Duración del tratamiento según la respuesta 

clínica 
  Infusión de plasma 

  Diariamente al inicio, condicionada por HTA y 
manejo volumétrico 



Pronostico 

  25% de mortalidad a la presentación 

  50% no recuperan función renal 



Trasplante Renal 
  Recurrencia 50% en el injerto, con incidencia 

variable según la anormalidad subyacente 
  Mutación del FH o FI, pobre pronostico, 80% de 

perdida del injerto a los 2 años por enfermedad 
recurrente 

  Pacientes con mutación de CD46 presentan buen 
outcome (la proteína es reemplazada con la del 
injerto) 

  AutoAc contra FH, información es escasa pero con 
tendencia a una alta tasa de recurrencia 



Trasplante Renal 



Trasplante Doble 
  Los factores H e I son producidos en el hígado 
  En pacientes con enfermedad renal estable y 

frecuentes recaídas, pese al tratamiento con 
plasma, se podría considerar trasplante hepático 



Eculizumab 
  Anticuerpo monoclonal humano de alta afinidad que 

se une y bloquea el clivaje de C5 
  Su acción se desarrolla distal a las proteínas 

mutadas 




