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La MAT define una lesion histologica de arteriolas
y capilares, con engrosamiento e inflamacion de la
pared vascular, desprendimiento de células endote-
liales, ensanchamiento subendotelial por acimulos
de proteinas y material de lisis celular y la presencia
de trombos plaquetarios ocluyendo la luz vascular.
Se caracteriza por trombocitopenia, anemia hemo-
litica microangiopatica (AHM) y oclusién micro-
vascular (rifidn, cerebro u otros 6rganos). Es un tér-
mino descriptivo para las caracteristicas patoldgicas
de: purpura trombética trombocitopénica (PTT),
sindrome urémico hemolitico tipico (SUH) y SUH
atipico (SUH a). La hiperactivacion del sistema del
complemento (C) con sus efectos protrombdticos
y proinflamatorios estaria ocupando en los altimos
aflos un lugar de importancia como efector patogé-
nico comun de la PTT- SUH tipico - SUH a.
Existen diferentes situaciones , llamadas simil PTT /
SUH en las cuales la MAT puede presentarse asocia-
da a HIV, embarazo, drogas, transplante, neoplasia,
preclampsia, etc.
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Tratamiento (tto)
Recomendaciones para el manejo de la MAT:
Sociedad Britanica de Hematologia: (Guia 2012 )

PTT: El recambio plasmatico ( RP )diario es el pilar
del tto y ha reducido la tasa de mortalidad del 90%
al 10-20% . Ante la sospecha de PTT iniciar el tto en
forma inmediata . El diagnostico (DX) de PTT debe
ser tratado como una emergencia médica 1A

PTT adquirida: RP: 1B El volumen de la PF puede
ser reducido cuando las condiciones clinicas y los
resultados del laboratorio se estabilizan 2C
Intensificacion en la frecuencia y/o volumen de la PF
debe ser considerado en casos de peligro de vida 2B
El RP diario debe continuar por un minimo de 2
dias después que el recuento de plaquetas haya sido
de >150.000/mm3 y luego suspender 2B

No siempre la terapia plasmatica (TP) es la indi-
cacion precisa , como por ejemplo en la Neoplasia
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asociada a MAT : no esta indicada 1A
Considerar el tto de la neoplasia 1A

PTT hereditaria : infusion de plasma fresco conge-
lado tratado con solvente detergente S/D o concen-
trado de FVIII de pureza intermedia 1C

Régimen de tto para PTT congénita debe ser indivi-
dualizado de acuerdo al fenotipo del pte 1 A

SUHa : Necesidad de definir el defecto genético 1rio,
ya que esta informacion es de importancia para la
terapia y progresion de la enfermedad

Eculizumab (E), anticuerpo monoclonal humaniza-
do que inhibe la activaciéon del C5 y bloquea la ge-
neracion de anafilotoxina proinflamatoria C5a y la
via litica del C . La FDA , EMA , AEM aprobaron
Eculizumab (Soliris ) para el tto de SUHa autorizan-
dose su uso en lera linea . En caso de no contar con
la droga , inicio precoz de TP-

TP: ( RP o infusion de plasma ) :Grado de recomen-
dacion : débil . Nivel de evidencia . bajo

SUH tipico : 80 -90% de los casos . recuperacion es-
pontanea sin secuelas , algunos necesitan TP

Tratamientos asociados al RP :
Corticoides en combinacion con la TP. 1B

Tratamiento para PTT adquirida refractaria: Au-
mentar la frecuencia del RP y agregar Rituximab: 1B
Enla PTT recaida: aumentar el RP y/ o Rituximab 1B

Ciclosporina: 2da linea terapeutica en pts con PTT
adquirida recaida 1C

Recomendaciones generales :

Transfusion de globulos rojos segtin necesidad clini-
ca, especialmente si hay compromiso cardiaco 1A
Suplementacion con folato 1A

Tromboprofilaxis con HBPM una vez que las pla-
quetas han alcanzado valores >50000/mm3 y AAS
75 mg por dia 1B

Si bien existen terapias en investigacion (concen-
trado de proteina CFH,terapia génica), en los ulti-
mos anos la evidencia indica que la activacion del C
es un factor patogénico comun que lleva a la injuria
endotelial y a la trombosis microvascular en éstas
3 patologias, motivo por el cual el eculizumab mas
alla de la indicacion aprobada en SUHa, podria ser
util en ciertas circunstancias en la PTT y en el SUH
tipico.
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