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Microangiopatía trombótica en paciente con Lupus Eritematoso Sistémico secundaria a Síndrome Hemolítico 
Urémico atípico. Resistencia a recambios plasmáticos y mejoría tras inhibición de C5. Jessica Ugalde, Mario 
Jimenez, Lida Rodas, Gastón Piñeiro, Valentina Hoffman, Javier Marco, Sergio Prieto, Gerard Espinosa, Ricard 
Cervera, Manel Solé, Luis F. Quintana, Miquel Blasco. INTRODUCCIÓN El Síndrome Hemolítico Urémico Atípico 
(SHUa) es una enfermedad ultra-rara, de afectación sistémica con elevada morbi-mortalidad. Ante la sospecha 
clínica de micraongiopatía trombótica (MAT) deberán excluirse todas las causas potenciales para llegar al 
diagnóstico clínico. CASO CLINICO Mujer, 56 años, antecedentes de LES (afectación cutánea y articular) en 
tratamiento con hidroxicloroquina y metil-prednisolona. Consulta por astenia, mal control tensional y cefalea. La 
analítica muestra anemia hemolítica microangiopática, trombocitopenia e insuficiencia renal aguda. Biopsia renal 
compatible con MAT de predominio arteriolar y glomerular (Immunofluorescencia negativa). Durante la evolución 
presenta afasia de expresión con RMN sugestiva de MAT. Inicia tratamiento con recambios plasmáticos (RP), 
corticoides y anticoagulación. Tras descartar todas las causas de MAT se llega al diagnóstico clínico por 
exclusión de SHUa (ADAMTS-13: 46%, PET-SCAN negativo para malignidad; Serologías víricas y 
Autoinmunidad negativas; Cultivos y detección Shiga-toxina negativa). Tras 5 sesiones de RP presenta remisión 
completa hematológica, no obstante el daño renal progresa requiriendo inicio de hemodiálisis. Inicia tratamiento 
con eculizumab presentando (tras 3 dosis) mejoría del ritmo de diuresis, mejor control tensional, ausencia de 
signos clínicos de afectación del SNC y resolución de los parámetros de hemólisis. DISCUSION Es un caso con 
debut en edad adulta de SHUa. Durante el proceso diagnóstico se instauraron RP con mejoría de la hemólisis 
pero no del daño renal. Tras la instauración de eculizumab presenta mejoría de la función renal reforzando el 
concepto que la introducción precoz del bloqueo de la fase terminal de la vía alternativa del complemento puede 
cambiar su historia natural. 


