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Introduccion:

La hipertension arterial maligna (HTAm) con
lesién renal aguda (LRA) es una condicion de
mayor mortalidad, requiere tratamiento
antihipertensivo y conlleva al deterioro renal.
La presencia de microangiopatia trombdtica
(MAT) complica aun mas el diagndstico y
tratamiento. Gran porcentaje de pacientes con
MAT mediada por complemento (MATc)
presenta HTA severa; sin embargo, la elevacién
extrema de la presién arterial (PA) por si sola
puede inducir MAT. Resolver este enigma, es
esencial para investigar y excluir formas de HTA
secundaria 'y MAT secundarias, ambas
requieren tratamiento de etiologia subyacente.
La diferenciacion definitiva entre HTAm vy
MATc requiere estudios genéticos de
complemento, que suelen demorar.

Metodologia:
Revisidon narrativa

Definiciones:

Las MAT son un grupo de enfermedades
sistémicas  caracterizadas por anemia
hemolitica microangiopatica, trombocitopenia
y falla multisistémica de diversa magnitud. Se
clasifican en primarias y secundarias.

Las MAT primarias son enfermedades

relacionadas con una fisiopatologia definida y
tratamiento especifico, como la purpura
trombocitopénica trombdtica, el sindrome
urémico hemolitico asociado a toxina Shiga y
la MATc, previamente denominada sindrome
urémico hemolitico atipico.

Las MAT secundarias estan asociadas a causas
que lesionan el endotelio o amplifican la via
alterna del complemento, como infecciones,
medicamentos, toxicos, trastornos
hemodindmicos, neoplasias, trastornos del
metabolismo, vasculitis, embarazo, trasplantes,
etc

La HTAm se define por una elevacion severa de
la presién arterial, habitualmente >220/120
mmHg, asociada a retinopatia hipertensiva
grado IlI-1V y dafio microvascular sistémico.
Constituye una forma particular de emergencia
hipertensiva con alto riesgo de lesién renal aguda,
compromiso multiorgdnico y deterioro de la
funcion renal, por lo que requiere tratamiento
antihipertensivo inmediato. El solapamiento
fenotipico entre HTAm y MATc representa un
importante desafio diagndstico, ya que ambas
entidades pueden potenciarse mutuamente a
través de mecanismos de daiio endotelial.

El Dilema Bidireccional: MATc vs. HTAm:

MATCc: desregulacion de la via alterna del
complemento que genera una activacion
constante de esta via, consecuente dafio
endotelial, provocando trombosis microvascular
sistémica, afecta a los rifilones, ocasionado
isquemia renal con hiperactivacion del SRAA. La
MATc desencadena HTA.

HTAm: Aumento extremo y agudo de la PA,
genera fuerzas de cizallamiento en Ia
microcirculacién provocando dafio endotelial.
Esto gatilla una respuesta protrombédtica
localizada mediante la agregacidon plaquetaria y
depdsito de fibrina. El paso forzado de los
hematies genera fragmentacién eritrocitaria,
resultando en anemia hemolitica
microangiopatica y trombocitopenia.
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La severidad de la PA no predice el desarrollo
de MAT:

Pacientes con HTA renovascular y endocrina
tenian PA igualmente elevadas pero no
desarrollaron MAT, lo que sugiere que factores
patogénicos determinan la MAT. La presencia de
MAT en el contexto de HTA severa no debe
atribuirse automaticamente a la HTA como
causa primaria. La etiologia de la HTA determina
el riesgo de desarrollar MAT, siendo la MATc una
causa importante que requiere inhibidores del
complemento, no solo control de la PA.

Biopsia renal (BR):

Los trombos de fibrina estdn en el 81% de los
casos de MATc. Son muy raros en la MAT
inducida por HTAm. La MATc daiia severamente
los capilares glomerulares. La HTAm afecta
principalmente a las arterias y arteriolas. La
nefrosclerosis con fibrosis intimal concéntrica
predominan en HTAm.

Diagnéstico diferencial entre MATc y HTAm:

Los niveles de C3 y C5b-9 en sangre pueden ser
normales, y en la BR se hallan diferencias, pero
solo el estudio genético o de autoanticuerpos
dan confirmacidn definitiva.

Implicancias terapéuticas

*HTAm con MAT inducida por hipertension: el
tratamiento inicial es el control intensivo de la
presidn arterial, con especial importancia del
bloqueo del sistema renina-angiotensina. La
mejoria hematoldgica y renal suele observarse
dentro de los 7-15 dias posteriores al adecuado
control tensional.

*MATc: ademads del tratamiento

antihipertensivo, requiere inhibiciéon precoz del
complemento (eculizumab o ravulizumab), ya
que retrasar su administracion disminuye
significativamente la probabilidad de
recuperacion renal.

Conclusiones:

La persistencia de la microangiopatia trombética
o la ausencia de recuperacion renal pese al
adecuado control de la presidon arterial debe
aumentar la sospecha de MATc y plantear el
inicio de bloqueo del complemento antes de
disponer de los estudios genéticos.
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