SINDROME UREMICO HEMOLITICO ATIPICO ASOCIADO AL EMBARAZO:

REPORTE DE UN CASO
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INTRODUCCION

El sindrome urémico hemolitico atipico asociado en el
embarazo es una patologia muy poco frecuente, con una
incidencia de 1 por cada 250,000 embarazos, de presentacion

clasica en el puerperio .

Se clasifica en 2 formas: tipico, asociado a infeccion por E.
coli productora de toxina Shiga hasta en un 90% de los
casos, y el 10% en atipico, de los cuales el 50-60% de las
veces se asocia a pacientes con grupos de genes dentro del
sistema de complemento, donde él embarazo es un

disparador de esta enfermedad.

Se reconoce como una enfermedad genética que amenaza
la vida, caracterizada por la activacion no controlada del

complemento, ocasionando anemia hemolitica no

Diagnostico diferencial de las microangiopatias trombéticas durante del embarazo

PREECLAMPSIA HELLP AFLP PTT SHU
Momento de 3.5 trimestre 3.5 trimestre  3.*" trimestre 2.°-3° Posparto
presentacion trimestre
Fiebre : : - t/- t/-
Sintomas + +/- +/- H+ +/-
neurologicos
Sintomas +/- +/- +++ 4+ +
abdominales
Hipertension i ++ + + ++
arterial
AHM +- e i s ++
Trombocitopenia +/- St + S R
Coagulopatia [+ +t ++ +/- 4/-
LDH + ++ P P ++
Disfuncion renal +/++ + ++ -l +++
Proteinuria +4+ ++ +/- +/- +HH+
Disfuncién +/- +H +H -J+ J+
hepatica (AST/ALT)
Aumento de BR +/- -+ SN +4+ 4+
Hipoglucemia - - +++
ADAMTS13 Normal Normal >30% <10% >20-30%
Tratamiento Parto Parto Parto Recambio Tratamiento

plasmatico de soporte
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PRESENTACION DEL CASO

Femenino de 22 anos, sin antecedente de
Importancia, multigesta, el padecimiento se inicia
con cefalea frontal EVA 8-10, cursando con
elevacion de la cifras tensionales, por lo que se
decide interrupcion del embarazo via abdominal ,
posteriormente cursa con crisis convulsivas tonico
clénicas, con cifras tensionales elevadas TA
160/100 MMHG, la cual fue tratada con Midazolam
y esquema Zuspan modificado, se traslada a
Hospital de 2do nivel, donde ingresa con
ingresando con se encuentran lesion renal aguda
KDIGO III, valorada por Nefrologia quien inicia
tratamiento sustitutivo de la funcion renal, se coloca
el cateter para hemodialisis asi como catéter venoso
central, referida a otros Hospital de 2do nivel en
Puebla, donde Ingresa a UCIA . Posteriormente
cursa con perdida subita del estado de conciencia,
descontrol de cifras tensionales, desaturacion por
lo que se decide manejo avanzado de la
via area, se documenta elevacion de

Classical pathway

dia, prednisona 2mg/kg/dia, complemento C3
(260mg/dl) C4 (168mg/dl) , ADAMS-13 70%. Al 5to
dia inicia con mejoria hematoldgica, asi como cifras
tensionales dentro de parametros normales, sin
datos de hipervolemia.

Una vez confirmado el diagnostico de sindrome
hemolitico urémico atipico del embarazo, al no
contar en un Hospital de 2do nivel con
plasmaféresis y anticuerpo monoclonal se lleva a
cabo tratamiento basado en: transfusion en total 8
concentrados globulares, 10 plasmas frescos
congelados y 10 concentrados plaquetarios, control
de cifras tensionales (calcio antagonista de
liberacion prolongada, beta bloqueador , ara 2 y
antagonista de los receptores alpha2 a dosis
maximas) inmunoglobulina y esteroide durante 3
semanas, asi como tratamiento con terapia
sustitutiva con Hemodialisis durante 3 semanas.

Lectin pathway Alternative pathway

Diagndstico diferencial
de las MAT: SHUa, PTT y SHU-STEC

Trombodt T
de 25]. del recuento inicid

Homalsls vl ondtica LDH
elevada, anemia, esquistocitos, baja haptoglobina

[ e

Compromiso rend somnolencia, convusiones, ACV
creatinna elevada y/o protenuria hematuria

de los siguientes:
Compromiso cardovasaukar \

Compromiso gastrontestind
Diarrea dolor abdomindl

AM insuficiencia cardiaca HTA severa

Evdie las causas amplficadoras de complemento (HELLP
o preedampsia post-parto) LES, Medcamentos comunes
nductores de MAT, Hpertension madigna o severa

Si el recuento plaguetario 30000 y/o la creatnina
sérica *I7mg/d_ = poco probable que se trate de
deficencia severa de ADAMTSI3 (TTP)

Pruebas de ADAMTSIS y STEC

Considere plasmaféresis terapéutica - 5 sesiones usando plasma fresco
congelado como liquido de reemplazo mientras espera los resultados

[ 1 1 )

Prueba STEC positiva Prueba STEC negchvo y/o ADAMTS I3 >5] Sin respuesta a la plasmatéresis terapéutica

Actividad ADAMTS 13 <5}
clivi x | ! (normaiizacion de LDH recuento plaquetas y

25] de disminucion en creatinna)

Considere dagndstico temprano de SHUa

niveles de azoados por lo que se Inicia
prueba de estrés Furosemida (1.5mg/kg) y

Antigen-antibody
immune complexes by lectins

PAMP recognition Spontaneous hydrolysis

or pathogenic surfaces

datos de pancitopenia (Hb 7.8, plaquetas
de 32,000), niveles de transaminasas
dentro de parametros normales, por el
descenso importante de hemoglobina se
valora por Ginecologia, descartando datos
de sangrado activo a nivel de obsteétrico
sin identificarse otro foco activo de
sangrado Se realiza tomografia toraco-
andominal la cual reporta: liquido minimo
en correderas, toérax con derrame pleural
laminar bilateral. Se realiza extubacion sin
complicaciones, iniciando a las 24 horas
con bioguimicos con datos de hemolisis
( DHL 4651, BT:22 BI: 12 BD: 0.9. HB 78) ,
por lo que se solicita COOMBS DIRECTO
el cual es reportado NEGATIVO, se solicita
HAPTOGLOBINA < 7.2 , reticulocitos
corregidos 8.8%, valorada por el servicio
de Hematologia quien inicia tratamiento
con inmuglobulina a dosis 1 gramo/kg/
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DISCUSION

CONCLUSION

El caso presentado de SHU atipico asociado en el embarazo en un Hospital de 2do nivel

es el primer caso que se presenta en dicho nosocomio que a pesar de no contar con
plasmaféresis y anticuerpo monoclonal, la paciente curso con evolucion a la mejoria, en
Meéxico se ha confirmado pocos casos de |a patologia y solo algunos se les ha adminis-
trado el tratamiento especifico, Su diagnostico es dificil al no contar con la mayoria de
las pruebas en ginecologia, es una microangiopatia poco frecuente en el embarazo.



