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Antecedentes
personales

Mujer de 72 afios. No AMC.
. Ex fumadora 10 pag/aio. No enolismo.

. HTA, Cardiopatia HTA (HVI), DLy DM2 diagnosticados hace unos 8
anos.

Hiperuricemia asintomatica.
Enfermedad renal crénica grado 3aA_.

Cardiopatia isquémica cronica tipo infarto agudo de miocardio hace 8
afios, parcialmente revascularizada (STENT en DA).

ACxFA permanente.

Tratamiento habitual: Rivaroxaban 20 mg/24 horas, Atorvastatina 20 mg /
Ezetimiba 10 mg/24 horas, Carvedilol 6,25 mg: 1-0-1, Metformina/linagliptina
850/2.5: 1-0-1.
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\ Historia actual

D4\ VN;Y

Consulta 24 h antes en el centro de salud por
presentar desde hace 2 dias cuadro de astenia,
anorexia, cefalea opresiva frontal, dolor en vacio
izquierdo que cede parcialmente con paracetamoly
orina mas oscura de lo habitual sin claro sindrome
miccional. Se realizd sedimento de orina
objetivandose: Bacteriuria moderada, Leucos 5-
10/campo y Hematies 15/ campo; por lo que se
prescribe Fosfomicina.

A las 24h ingresa por empeoramiento del estado
general; anadiéndose febricula y sindrome
confusional fluctuante.



Exploracion fisica

AN =%

REG. 37.5 °C. TA 160/97 mmHg. Ligera
palidez. ACP: Arritmica a 100 lpm, sin soplos.
MVC. Abdomen: Blando vy depresible.
Blumberg (-). Murphy (-). Ligeramente
doloroso a la palpacién profunda en zona
periumbilical y vacio izquierdo. Puno
percusion lumbar bilateral negativa.

NRL: No meningismo. Sin focalidad; salvo
desorientacion en tiempo y espacio.
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Pruebas
complementarias
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Analitica: Glucosa 130. FG 45. Cr 1.6. Sodio 135.
Potasio 4. GOT 35. GPT 36. BR 2.8. CK 90. NT-proBNP
300. Troponina normal. Leucocitos 12000 pL, 70%N,
Hb 11 g/dl, VCM 88, Plaquetas 90000/uL. Actividad de
Protrombina 60%; INR 1,42; TTPA 44 seg, Fibrindgeno
550 mg/dL.

Orina: Bacteriuria moderada. Leucos 5-10/campo.
Hematies 15/ campo.

ECG: FAa 100 lpm.

Rx térax: Ligera cardiomegalia. Aumento bilateral hilios
pulmonares a expensas componente vascular.

Rx simple abdomen: Sin alteraciones.
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CUADRANTE
SUPERIOR
IZQUIERDO

Caracteristicas clinicas

Comentarios

Esplenomegalia

Dolor o malestar en el
cuadrante superior izquierdo,
dolor en el hombro izquierdo
y/o saciedad temprana.

Multiples etiologias.

Causas de
INFARTO ESPLENICO

Embolia cardiaca (FA, enf.
Valvular, defecto septal)

Causas de
ABSCESO ESPLENICO

Endocarditis

Dolor severo en cuadrante
superior izquierdo.

Dolor, fiebre,
nauseas/vomitos,
leucocitosis o asintomaticos.

Variedad de causas (ej., estado de
hipercoagulabilidad, fibrilacion
auriculary esplenomegalia).

Neoplasia maligna

Neumonia

Estados de hipercoagulabilidad

distintos del cancer (SAF)

Perforacion gastrointestinal

Enfermedad de células
falciformes

Malformacion arteriovenosa

Trauma

Dolor en el cuadrante superior
o en el flanco izquierdo +
Fiebre.

Poco comun. Puede estar asociado
también con infarto esplénico.

Postoperatorio

Inflamatorio (ej., pancreatitis)

Infeccioso (ej., sepsis, absceso,

peritonitis)

Ruptura esplénica

Puede presentar dolor en el
cuadrante superiorizquierdo,
en la pared toracica izquierda
o en el hombro izquierdo que
empeora con la inspiracion.

Mas frecuentemente asociado con
trauma.

Aterosclerosis

Cirrosis




Dolor abdominal difuso o poco
caracterizado

Caracteristicas clinicas

Comentarios

Obstruccion intestinal

Los sintomas mas comunes son nauseas, vomitos, dolor abdominal
colico y estrefiimiento. Abdomen distendido, timpanico con sonidos
intestinales altos o ausentes.

Multiples etiologias.

Perforacion del tracto gastrointestinal

Dolor abdominal severo, particularmente después de procedimientos.

Puede presentarse de manera aguda o insidiosa, especialmente en pacientes
inmunosuprimidos.

Aparicién aguda y severa de dolor abdominal difuso y persistente, a
menudo descrito como dolor desproporcionado al examen fisico.

Puede ocurrir por enfermedad arterial o venosa. Pacientes con diseccidén aértica pueden
tener dolor abdominal relacionado con isquemia mesentérica.

Isquemia mesentérica crénica

Dolor abdominal después de comer ("angina intestinal"), pérdida de
peso, nauseas, vomitos y diarrea.

Puede ocurrir por enfermedad arterial o venosa.

Peritonitis | . .

Fiebre, dolor abdominal y/o estado mental alterado.

Méas comun en pacientes cirréticos con enfermedad hepatica avanzada y ascitis.

Cancer colorrectal

Presentacion variable, incluyendo obstruccidn y perforacion.

Otros tipos de cancer

Varian segun el tipo de cancer.

Cetoacidosis

Dolor abdominal difuso, nauseas y vomitos.

Insuficiencia suprarrenal

Dolor abdominal difuso, nduseas y vomitos.

Pacientes con crisis suprarrenal pueden presentarse con shock e hipotension.

Estrefiimiento

Asociado con una variedad de trastornos neuroldgicos y metabdélicos, obstrucciones del
tracto GI, endocrinos, psiquiatricos y secundario a medicamentos.

Diverticulosis

Puede presentar sintomas de dolor abdominal y estrefiimiento.

A menudo un hallazgo asintomatico e incidental en colonoscopia o sigmoidoscopia.




Abdomen
inferior

Diverticulitis

Cistitis

Localizacion

Generalmente en el cuadrante
inferior izquierdo, aunque del
lado derecho no son
infrecuentes

Cualquiera

Suprapubico

Caracteristicas clinicas

Dolor usualmente constante y presente

durante varios dias antes de la presentacion.

Puede haber nauseas y vomitos.

Asociado con disuria, frecuencia, urgencia,
hematuria, fiebre, escalofrios, dolor en el
flanco y sensibilidad en el angulo
costovertebral.

Asociado con disuria, frecuencia, urgenciay
hematuria.

Comentarios

La clinica depende de la severidad
del proceso inflamatorio subyacente
y de si hay complicaciones




Cuadrante superior derecho Caracteristicas clinicas

Dolor prolongado (>4 a 6 horas) en el CSD o
Colecistitis aguda epigastrio, fiebre. Los pacientes presentaran
defensa abdominaly signo de Murphy.

Hepatico

Fiebre y dolor abdominal son los sintomas mas
comunes.

Absceso hepatico

Comentarios

Factores de riesgo incluyen diabetes,
enfermedad hepatobiliar o pancreatica
subyacente, o trasplante hepatico.




Causas menos comunes de dolor abdominal

Aneurisma de aorta abdominal
Sindrome compartimental abdominal
Migrafia abdominal

Porfirias hepaticas agudas (ej., porfiria
intermitente aguda)

Angioedema (hereditario o relacionado con
inhibidores de la ECA)

Sindrome de compresioén de la arteria celiaca

Dolor por somatizacion

Etiologias pulmonares
Dolor de costillas

Bazo errante

Apendagitis epiploica
Fiebre mediterranea familiar
Gastroenteritis eosinofilica

Pseudoobstruccién coldnica (aguda o
cronica)

Dolor crénico de la pared abdominal

Diverticulo de Meckel

Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Hematoma de la vaina del recto

Mesenteritis esclerosante

Infecciones helminticas
Herpes zéster

Hipercalcemia

Hipotiroidismo

Envenenamiento por plomo

Sindrome del intestino por narcoéticos

Pseudoapendicitis
Infarto renal

Obstruccion de la unién conducto toracico-
Venoso

Sindrome de la arteria celiaca
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Confirm that thrombocytopenia is real and new™
Review possible causes

Are any of the following present:
= Clinically significant bleeding
= New thrombosis
= Hemolysis® or schistocytes
= Prolonged PT and aPTT
= Platelet count <20,000 to 30,000/microL

I

r
Yes

¥

A life-threatening condition may be present

Urgent hematology involvement to assist with evaluation and
urgent interventions, such as:
= Clinically significant bleeding - Platelet transfusions,
hemostatic therapies
= New thrombosis — Anticoagulation; evaluation for HIT, APS,
CAPS, or acute promyelocytic leukemia
= Hemolysis, schistocytes - Plasma exchange may be indicated;
evaluate for TTP and other TMAs
= Prolonged PT, aPTT - Fibrinogen level, evaluation for causes
of DIC

1
No

v

Review drug exposures

Has the patient been exposed to heparin?
|

r
Yes

¥

Calculate the 4 Ts score for HIT

What is the score?

I

24 points

v

|
0 to 3 points

i i

Platelet thresholds:
= Mild: 100,000 to 150,000/microL
= Moderate: 50,000 to 99,999/microL
= Severe: <50,000/microlL
= Very severe: <20,000/microL

Severe and very severe thrombocytopenia confers
a greater risk of bleeding and likelihood for needing
urgent treatment. However, the correlation between
the platelet count and the risk of bleeding varies
according to the underlying condition and may be
unpredictable.

Risk of HIT 210%

= Stop all heparin exposures
= Start a non-heparin anticoagulant
= Obtain HIT antibody testing

Review likelihood of causes other than HIT;
evaluate and treat accordingly ¢

v

= Infection - Testing for HIV and infectious hepatitis,
cultures; antimicrobials

= Drug-induced - Discontinue the drug(s); typically
resolves within 5 to 7 days

= Postoperative - Typically resolves within 3 to 5 days

= Liver disease or hypersplenism - Imaging to evaluate
splenomegaly; optimize liver function




Anemia, trombocitopenia, bilirrubina alta...

¢ Microangiopatia trombotica? Suspected THA
. sy e . . e +
Anemia hemolitica microangiopatica T e o

(LDHE, haptoglobina ¥, CD-, BIR) ¥

+ Underlying condition
(common in adults,
uncommeon in children)

trombocitopenia. . i .
No Yes
A\ \d
. . 7 Age = DIC
o Desencadenante: Por infeccion, | o
hipertensién severa, malignidad, CID L R « Precclampria/ HELLP syndrome
o Sin dafno renal o minimo: PTT v v e Sisease
o Dano renal: PTT, autoinmune. Bloody diarthea Kidney injury e it
[ I 1 [ [ 1
No Yes No/minimal Yes
* Sintomas neurologicos inespecificos l l l | : |
Acute Chronic
* Dolor abdominal v v v
= Complement-mediated TMA = Shiga-toxin HUS | | = TTP ® Drug-induced TMA (immune) | | ® Drug-induced TMA | | ® Focus on underlying condition
= Metabolism-mediated TMA = Shiga-toxin HUS (non-immune)
= Coagulation-mediated TMA = Complement-mediated TMA
= Hereditary TTP = Metabolism-mediated TMA
= Acquired TTP (uncommeon) » Coagulation-mediated TMA
= Drug-induced TMA (uncommon) = TTP (less likely)




¢ Qué haria?
Foco infeccioso con fallo organico Ampliar analitica:

(renal, hepatico) )
- BIl: LDH, haptoglobina, BD: PFH, RFA.
MAT Frotis (esquistocitos)

Prueba de imagen
- Ecografia/ TC abdominal

Hemocultivos
Actitud expectante
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uresumen:

Mujer 72 anos de muy alto RCV.

Afectacion NR.

Dolor abdominal inespecifico.

Febricula.

ERC 3a = 3b + sedimento patoldgico.

Analitica: FG 45. BR 2.8. L12000. plag 90000. Hb 11, VCM 88, Alt coagulacion.

% Junta de
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Medicing Simple




Anemia N
Plaquetopenia

V/

<Uno o mas de

Si pruebas de coagulacion

\£ L los siguientes? J

anormales

Sintomas neurolégicos Disfuncién renal
Convulsiones Creatinina elevada
Confusion Oligoanuria

Afectacidon gastrointestinal
Diarrea, Nauseas/Vomitos
Dolor abdominal

A/S Completa.... Guiada
TC craneal.
ECO abdomen.

Valorar posible CID

- Riva ??

Revista Espafiola de Anestesiologia y Reanimacién.

Rubio-Haro, R.; Quesada-Carrascosa, M.; Herndndez-Laforet, ).; Ferrer G6mez, C.; De Andrés, J... Publicado March 1, 2022. Volume 69, Issue 3. P4ginas 179-182.



Infarto renal agudo

TABLA 1. Factores de riesgo para infarto renal

Factores de riesgo de embolia
Fibrilacién auricular
Valvulopatias

Infarto previo

Trombos en auricula
Auricula dilatada

Aneurismas ventriculares
Endocarditis infecciosa

Factores de riesgo tromhéticos

Antecedentes de cardiopatia isquémica

Accidente cerebrovascular

Isquemia en miembros inferiores

Arterioesclerosis

Factores de riesgo cardiovascular: diabetes mellitus, hipertensién
arterial, dislipidemia, tabaguismo

Alteraciones de la coagulacién
Sindrome antifosfolipidico
Enfermedad por células falciformes
Hiperhomocistinemia

Trombofilia

latrogenia

Recambio valvular
Trasplante renal

Reseccion tumores renales

Enfermedades autoinmunes
Poliarteritis nudosa

Lupus eritematoso sistémico
Enfermedad de Behcet
Vasculitis

Traumatismo
Enfermedades hereditarias (Marfan, Ehler Danlos)

Aneurisma de aorta o de arteria renal

VLI RV LVAIIIL &V A

Figura 1 - Corte coronal de TC con contraste mostrando un
defecto de perfusion en el polo inferior del rifién izquierdo
(flecha) correspondiente al area de infarto renal. La
extension de dafio en este caso seria de 1/6 (17% del total
del parénquima renal).

FMC. 2017;24(2):77-80



Anemia N

Plaquetopenia N
Si pruebas de coagulacion
anormales

V/

<Uno o mas de
los siguientes? J

\/

Sintomas neurolégicos Disfuncién renal Afectacidon gastrointestinal
Convulsiones Creatinina elevada Diarrea, Nauseas/Vomitos
Confusion Oligoanuria Dolor abdominal

A/S Completa.... Guiada
TC craneal.
ECO abdomen.

Valorar posible CID

- Riva ??

Productos de degradacion de fibrina Negativo en la PTT (excepcionalmente positivos en PTT grave) CID

Revista Espafiola de Anestesiologia y Reanimacién.

Rubio-Haro, R.; Quesada-Carrascosa, M.; Herndndez-Laforet, ).; Ferrer G6mez, C.; De Andrés, J... Publicado March 1, 2022. Volume 69, Issue 3. P4ginas 179-182.



Microangiopatias trombéticas

R |

CARACTERISTICAS DEL Triada de anemia, ictericia y Plaquetas <150.000/mm?3
SINDROME HEMOLITICO frecuentemente esplenomegalia + Hemdlisis microangiopatica N
(LDH elevada, haptoglobina baja, anemia, Coombs J

g - : 5 g Si pruebas de coagulacion
directo negativo, esquistocitos en frotis) anormales

Como consecuencia de la destruccion de hematies se produce un
incremento de LDH sérica y de bilirrubina indirecta en el suero

( ¢Uno o mas de )
los siguientes? J

V

Sintomas neurolégicos Disfuncién renal Afectacion gastrointestinal
Convulsiones Creatinina elevada Diarrea, Nauseas/Vomitos
Confusion Oligoanuria Dolor abdominal

Pruebas a realizar: TC craneal (si sintomas
neurolégicos), ECG, troponinas, ADAMTS13, Toxina
Shiga (si sintomas gastrointestinales)
|
Descartar causas de MAT secundaria
(autoinmunes, neoplasia, infecciones,
HELLP, CID) Valorar posible CID

Productos de degradacion de fibrina Negativo en la PTT (excepcionalmente positivos en PTT grave) CID

Anemia N

Aumento BR

Plaquetopenia

Sedimento patololgico Revista Espafiola de Anestesiologia y Reanimacién.

Rubio-Haro, R.; Quesada-Carrascosa, M.; Herndndez-Laforet, ).; Ferrer G6mez, C.; De Andrés, J... Publicado March 1, 2022. Volume 69, Issue 3. P4ginas 179-182.



TABLA 1
Clasificacion etiologica de las microangiopatias tromboticas

Causa genética: hereditaria (sindrome de Upshaw-Schulman)
Deficiencia adquirida: autoinmune (anticuerpos anti-ADAMTS13), inducida por farmacos

[ESGheriehiaeoli productora de foXiNaSHigaNEEpa0ISTHT y otras cepas
Shigella disenteriae tipo 1

Causa genética: hereditaria (mutaciones de proteinas reguladoras: FH, MCP, Fl,
THBD, FB y C3. Polimorfismos de riesgo en FH y MCP)

Deficiencia adguirida: anticuergos anti-CFH= anti-CFI

Enfermedades Sistémieas: LES, vasculitis, esclerodermia, sindrome antifosfolipido

Glomerulonefritis proliferativas

HTA maligna
—: Streptococcus pneumoniae, VIH, VHC, HIN1, CMV, virus BK, otras

Intecciones

Radiaciones ionizantes

F (quinina, ticlopidina, clopidogrel, metronidazol, valaciclovir,
inhibidores calcineurinicos, inhibidores mTOR, OKT3, anticonceptivos orales,
mitomicina, bleomicina, cisplatino, bevacizumab, sunitinib)

Consumo de drogas

Trasplante de 6rganos (rindn, hematopoyético)

Defecto del metabolismo de la cobalamina (hiperhomocisteinemia)

ADAMTS13: a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin typel motif, member
13, CMV: citomegalovirus; FB: factor B del complemento; FH: factor H del complemento;

FlI: factor | del complemento; HELLP: hemolysis elevated liver enzymes low platelet count,
LES: lupus eritematoso sistémico; 0KT3: muromonab-CD3; MCP: proteina cofactor de
membrana; mTOR: mammalian target of rapamycin; PTT. plrpura trombética trombocitopénica;
SHU: sindrome hemolitico urémico; SHUa: sindrome hemolitico urémico atipico; STEC:
Escherichia coli productora de toxina Shiga; THBD: trombomodulina; VHC: virus de la
hepatitis C; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Medidas de soporte y tratamiento
dirigido en las primeras 24-48 horas

A 4
Iniciar plasmaféresis (si mayor sospecha de
PTT, realizar con plasma fresco congelado)
Corticoides 1mg/Kg
Suplementos acido félico
Corregir posibles causas desencadenantes

A
ADAMTS13 ADAMTS13
<5-10%: >5-10%:
PTT SHU

Evaluar actividad ADAMTS13 y test shiga/STEC *
T

' ! |
< 5% ADAMTS13 actividad > 5% ADAMTS13 actividad Toxina shiga/STEC positivo
E [ SHUa l [ MAT secundarias® l

vWF-rich Uncleaved (hyper-adhesive) Cleaved (hypo-adhesive)
microthrombi vWF multimers vWF multimers

ADAMTS13 ‘ "
_

ADAMTS13
deficiency

h—
TR,

Endothelial cells



TABLA 2

Pruebas diagnosticas y procedimientos recomendados en pacientes
con microangiopatia trombética

Historia clinica completa, incluyendo toma de farmacos, datos de enfermedades
sistémicas y antecedentes personales y familiares

Exploracidn fisica completa, incluyendo examen de fondo de ojo
Analitica general habitual de sangre yiorina

Determinacion de niveles de haptoglobina
Niveles plasmaticos de vitaminaByy
Determinacion de los niveles de complementoisérico

_ (ANA, anti-ADN, ANCA, anti-Scl-70,
anticentromero

Determinacion de anticuerpos anticardiolipina y anticoagulante lipico
Serologia para VIH, VHC, VHB, CMV y HIN1

Pruebas complementarias basicas para el diagnostico diferencial de parpura trombética trombocitopénica

 pruebas serologicas para detectar toxina Shiga

Cultivo de sangre/esputo/LCR, radiografia de térax
Alteraciones de la regulacion del complemento

Niveles séricos de C3, C4, AH50, FH, Fly FB

Autoanticuerpos anti-FH. Analisis de mutacion en el FH, FI, MCP, C3, FB + THBD
Deficiencia ADAMTS13 (adquirida o hereditaria)

Metabolismo de la cobalamina
Niveles en sangre y orina de homocisteina y metionina
Analisis de mutacion en el gen MMACHC

Prueba Hallazgo esperado Diagnéstico diferencial
'Frotis de sangre periférica ‘Esquistocitos Otras causas de anemia microangiopatica
Sugestivo de PTT Anemias hemoliticas

Cirrosis
Quemaduras graves
Reacciones transfusionales
Implantes protésicos
Rechazo trasplante
Trastornos adquiridos y hereditarios de los glébulos rojos

‘Actividad ADAMTS-13 F Un déficit parcial no descarta el diagnéstico de PTT si la clinica es tipica
Un déficit absoluto en ausencia de anticuerpo inhibidor sugiere una PTT
congénita

_ Negativa en la PTT Hemalisis autoinmune

Productos de degradacion de fibrina. Negativo en la PTT (excepcionalmente positivos en PTT grave) ciD

Aspirado medular

Aumento de megacariocitos en la PTT

Trombocitopenia de causa central

Anticardiolipina

Anticoagulante lipico

Negativos en la PTT

Sindrome antifosfolipido

Serologia VIH

ANA/anti-DNA

Negativos en la PTT idiopatica

PTT secundaria a causas que requieran tratamiento especifico




Predice ADAMTS13 deficiencia en la sospecha de pdrpura trombocitopénica trombdtica (PTT) con
alta discriminacion.

INSTRUCCIONES

Uso en pacientes adultos hospitalizados con sospecha de purpura trombocitopénica
trombética (PTT) que podrian beneficiarse del inicio temprano del intercambio plasmatico

mientras se esperan los resultados de ADAMTS-13. No usar en pacientes que ya se hayan
sometido a un intercambio plasmatico (es decir, grupos de riesgo intermedio y alto, en los
que el intercambio plasmatico terapéutico debe iniciarse inmediatamente).

Cuando usarlo v Perlas/Trampas v ¢Por qué usarlo? v

Recuento de plaquetas <30 x 10%/L “ Si +1
Recuento de reticulocitos >2,5%, haptoglobina

indetectable o bilirrubina indirecta >2,0 mg/dL

(34,2 pmol/L)

Céncer activo No +1 si 0
Recibi6 tratamiento para el cancer en el tltimo

afo

Antecedentes de trasplante de érganos sélidos No +1 si 0
o de células madre

Creatinina <2,0 mg/dL (176,8 pmol/L) “ Si +1

Resultado:

Por favor, rellene los campos obligatorios.

CONSE)JO
Riesgo bajo (puntuaciones PLASMIC <4): considerar diagndsticos alternativos.

Riesgo intermedio (puntuacién PLASMIC 5): enviar la prueba ADAMTS-13, mantener una
estrecha observacion, obtener una consulta de expertos, considerar el intercambio de
plasma si no se identifica otra causa.

Alto riesgo (puntuaciones PLASMIC 26): enviar para la prueba ADAMTS-13, obtener consulta
de un experto, intercambio inmediato de plasma.



Recuento de plaquetas <30 x 109/L Si +1

Hemolisis No 0 Si +1
Recuento de reticulocitos >2,5%, haptoglobina

indetectable o bilirrubina indirecta >2,0 mg/dL
(34,2 umol/L)

Cancer activo No +1 Si 0
Recibio tratamiento para el cancer en el ultimo
ano

Antecedentes de trasplante de 6rganos sélidos
o de células madre

MY <9,0 x 1024 L (<90 fL) No 0
Creatinina <2,0 mg/dL (176,8 umol/L) .

Gpuntos RiesgoAlto 72 %

Puntuacion PLASMIC Grupo de riesgo Riesgo de deficiencia grave
de ADAMTS13 (definido
como ADAMTS13 nivel de
actividad <15%)

Copiarresultados @  Proximos pasos »»




Tratamiento:

Excluir valvulopatia y otros (CID,...)

Medidas de soporte y tratamiento
dirigido en las primeras 24-48 horas

% et Mortalidad: 90% sin tratamiento.

10-20% con tratamiento adecuado.

Y
Iniciar plasmaféresis (si mayor sospecha de
PTT, realizar con plasma fresco congelado)
Corticoides 1mg/Kg
Suplementos acido félico
Corregir posibles causas desencadenantes

A

\4

ADAMTS13
<5-10%:

Replacement therapy

Plasma exchange
Recombinant ADAMTS13%*

ADAMTS13 P
L]
" o7 {

SUBENDOTHELIUM

VESSEL LUMEN

Immunomodulation

Rituximab
Glucocorticoids
Vincristine
Cyclophosphamide
Splenectomy

Anti-ADAMTS13
autoantibody

Eculizumab
Bortezomib
Cyclosporine

“1 Inhibition of von Willebrand
factor binding to platelets

+— Caplacizumab
N-acetylcysteine




Iniciar plasmaféresis (si mayor sospecha de
PTT, realizar con plasma fresco congelado)

Corticoides 1mg/Kg
Suplementos acido félico
Corregir posibles causas desencadenantes
&
% ( )
ADAMTS13 Si sintomas Gl y
<5-10%: toxina Shiga +:
PTT SHU por ETEC
|
Tras 5\1/7 dias ——Si no sintomas Gl
R A e e \ #\
I Plaquetas >150.000/mm?3 ]
: LDH normal . SHUa: iniciar
[ Asintomatico (renal, I Eculizumab
: neurol6gico) -
S i -~
Remision estable L
) NO

Suspender

plasmaféresis
Descender
corticoides

Exacerbacion

)

emision (a los 30, Recaida (tras 30
dias de terminar dias de terminar
plasmaférresis) / \ plasmaféresis)

30% -

Replacement therapy

Plasma exchange
Recombinant ADAMTS13%*

ADAMTS13
-
L)

von Willebrand
factor

SUBENDOTHELIUM

: Anti-ADAMTS13 Vincristine
autoantibody

& { G@ _Splenectomy
&

VESSEL LUMEN

Immunomodulation

[Rituximab
Glucocorticoids

Cyclophosphamide

Eculizumab
Bortezomib
Cyclosporine

Other
targets

Inhibition of von Willebrand
factor binding to platelets

— Caplacizumab
N-acetylcysteine

f Cablivi® (caplacizumab)

Thrombotic Thrombocytopenic Purpura

M+ T

Plasma Exchange +/—
Immunosuppression + vs.

Caplacizumab

o
s |

Plasma Exchange +/-
Immunosuppression

2 RCTs
d 3 observational studiess

BN [

% Mortality

RCTs: RR 0.21 [CI 0.05-1.74]

Favors Caplacizumab
(Not significant)

Observational: RR 0.62 (Cl 0.07, 4.41)
<«

Favors Caplacizumab
(Not significant)

N
06 —

RCTs: RR 1.37 (Cl 1.06, 1.77)
&

Favors Control
(Significant)

Observational: RR 7.10 (Cl 0.90, 56.14)

—>

Favors Control
(Not significant)
\& e

Blood Adv (2023) 7 (10): 2132-2142.
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La Fe PROTOCOLO DE MANEJO URGENTE DE LA
35%';?&""’"' MICROANGIOPATIA TROMBOTICA (MAT)

Algoritmo para el diagndstico diferencial de la

microangiopa

fia trombética

Hemédlisis microangiopatica

Esquistocitosy/o
Trombocitopenia LDH elevaday/o
Plaquetas < 150x 10°/L o + descenso haptoglobinay/o

descenso > 25% respecto al basal

descenso de la hemoglobina
(test de Coombs directo negativo)

Mas uno o mas de los siguiente:

Sintomas neurolégicos
confusiény/o
convulsiones

Afectacion renal
creatinina elevaday/o

descenso del filtrado glomerular estimado y/o
alteraciones urinarias

Afectacion gastrointestinal
diarreay/o
nduseas /vomitos
dolor abdominal
gastroenteritis

Evaluar actividad ADAMTS13 y test shiga/STEC *

I

l

< 5% ADAMTS13 actividad

> 5% ADAMTS13 actividad

Toxina shiga/STEC positivo

1

Hﬁ

‘ SHUa | IMAT secundarias"l

l

ADAMTS13: A disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13.

LDH: Lactato deshidrogenasa.
MAT: Microangiopatia trombaética.

PTT: Parputa trombética trombocitopénica.
SHUa: Sindrome hemolitico urémico atipico.
STEC-SHU: Sindrome hemolitico urémico ocasionado por Escherichia coli Shigatoxigénica.

*La prueba de la toxina Shiga est4 indicada cuando existen antecedentes de afectacién gastrointestinal.
¥ Puede tratarse de la coexistencia de un SHUa con un desencadenante secundario de la MAT.

© Excepcionalmente, en algunos pacientes con SHUa la infeccién por STEC puede precipitar el inicio de

cuadro de MAT.

S



Plaquetas <150.000/mm?3 W
+ Hemélisis microangiopatica
(LDH elevada, haptoglobina baja, anemia, Coombs
directo negativo, esquistocitos en frotis)

¢<Uno o mas de
los siguientes?

Sintomas neurolégicos Disfuncién renal
Convulsiones Creatinina elevada
Confusién Oligoanuria

Si pruebas de coagulacion
anormales

Afectacion gastrointestinal
Diarrea, Nauseas/Vomitos
Dolor abdominal

Pruebas a realizar: TC craneal (si sintomas
neurolégicos), ECG, troponinas, ADAMTS13, Toxina
Shiga (si sintomas gastrointestinales)

I
Descartar causas de MAT secundaria
(autoinmunes, neoplasia, infecciones,
HELLP, CID)

v/

Iniciar plasmaféresis (si mayor sospecha de l

Valorar posible CID

PTT, realizar con plasma fresco congelado)
Corticoides 1mg/Kg
Suplementos acido félico
Corregir posibles causas desencadenantes

DN

4
ADAMTS13 Si sintomas Gl y
<5-10%: toxina Shiga +:
PTT SHU por ETEC
Tras 5-7 dias

\J/ ——Si no sintomas Gl

Plaquetas >150.000/mm?3
LDH normal
Asintomatico (renal,
neuroldgico)

o I C No

SHUa: iniciar
Eculizumab

Suspender

plasmaféresis
Descender
corticoides

Exacerbacion

Recaida (tras 30
dias de terminar
plasmaféresis)

emision (a los 30,
dias de terminar

plasmaférresis)

Revista Espafiola de Anestesiologia y Reanimacién.
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Fracaso terapéutico: se define como un empeoramiento de
sintomas que sucede durante el propio SAE y que requiere un tra-
tamiento adicional”. La recuperacién media después de sufrir un
SAE es de aproximadamente dos semanas. No obstante, algunos
pacientes no se recuperan de forma completa hasta las cuatro a
seis semanas®?.

Recaida: cuando se produce un nuevo empeoramiento de sin-
tomas entre la finalizacion del tratamiento del SAE y las cuatro
semanas posteriores.

Recurrencia: se produce cuando los sintomas reaparecen en un
plazo inferior a un afio desde el SAE precedente, después de un
periodo de relativo buen estado de salud. Para ello, se establece
que deben haber transcurrido al menos cuatro semanas después
de completar el tratamiento del SAE previo o bien seis semanas
desde que se iniciaron los sintomas’ . Las recurrencias se consideran
nuevos episodios de SAE.



