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Falla renal aguda fulminante por hemoglobinopatia C/B-talasemia en adolescente:

Desafio diagnostico ante nefropatia hipertensiva y microangiopatia trombotica
Fulminant acute renal failure due to hemoglobin C/B-thalassemia in adolescents: Diagnostic
challenge in the face of hypertensive nephropathy and thrombotic microangiopathy
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Introduccion

Se aborda el desafio de la insuficiencia renal fulminante en adolescentes donde confluyen factores hematologicos
complejos como la hemoglobinopatia C con B-talasemia, desencadenando hemdlisis y dafio tubular severo. Objetivo:
El presente reporte tiene como propdsito describir la cronologia clinica, los hallazgos de laboratorio y la gestion
terapéutica de un cuadro poco habitual: una hemoglobinopatia C/B-talasemia no reconocida, desencadenante de LRA
fulminante en contexto de hipertension severa y sospecha de MAT. Metodologia: Este es un reporte de caso
observacional elaborado bajo guias CARE, complementado con una revision narrativa de literatura reciente sobre
nefropatia por pigmentos y microangiopatia. Presentacion del Caso: Un adolescente de 17 afios consulté por edema y
disnea, presentando hipertension critica (200/130 mmHg) y anuria. Los exdmenes revelaron acidosis metabdlica,
creatinina de 31.2 mg/dL y anemia de 6.9 g/dL, sin trombocitopenia. Al descartarse hemolisis microangiopatica por
ausencia de esquistocitos, la electroforesis confirmoé hemoglobinopatia C (35.3%) y p-talasemia (Hb A2 62.1%). Pese
al soporte dialitico y ventilatorio, el paciente fallecid por falla multiorganica. Discusion: Se analiza la interaccion
patogénica letal entre la liberacion masiva de hemo, estrés oxidativo y nefrotoxicidad pigmentaria, agravada por
hipertension maligna, un mecanismo que mimetiza cuadros microangiopaticos y dificulta el diagnostico. Conclusion:
El caso subraya la urgencia de investigar hemoglobinopatias estructurales ante falla renal aguda y anemia inexplicada
en jovenes. Se recomienda la electroforesis temprana en estos escenarios para evitar retrasos terapéuticos y fomentar la
cooperacion interdisciplinaria entre nefrologia y hematologia.

Palabras clave: Lesion renal aguda; Insuficiencia renal aguda; Hemoglobinopatias; Beta-talasemia; Microangiopatia
trombotica; Hipertension maligna.
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Abstract

Introduction: The challenge of fulminant renal failure in adolescents is addressed, where complex hematological factors
such as hemoglobinopathy C with B-thalassemia converge, triggering hemolysis and severe tubular damage. Objective:
The purpose of this report is to describe the clinical chronology, laboratory findings, and therapeutic management of an
unusual condition: an unrecognized hemoglobin C/B-thalassemia, triggering fulminant AKI in the context of severe
hypertension and suspected TMA Case Presentation: A 17-year-old adolescent presented with edema and dyspnea,
exhibiting critical hypertension (200/130 mmHg) and anuria. Tests revealed metabolic acidosis, creatinine of 31.2
mg/dL, and anemia of 6.9 g/dL, without thrombocytopenia. Upon ruling out microangiopathic hemolysis due to the
absence of schistocytes, electrophoresis confirmed hemoglobinopathy C (35.3%) and B-thalassemia (Hb Az 62.1%).
Despite dialysis and ventilatory support, the patient died from multi-organ failure. Discussion: The lethal pathogenic
interaction between massive heme release, oxidative stress, and pigment nephrotoxicity, aggravated by malignant
hypertension, is analyzed; this mechanism mimics microangiopathic conditions, complicating diagnosis. Conclusion:
The case underscores the urgency of investigating structural hemoglobinopathies in young patients with acute renal
failure and unexplained anemia. Early electrophoresis is recommended in these scenarios to avoid therapeutic delays
and foster interdisciplinary cooperation between nephrology and hematology.

Keywords: Acute kidney injury; Acute renal failure; Hemoglobinopathies; Beta-thalassemia; Thrombotic
microangiopathy; Malignant hypertension.

Resumo

Introdugdo: Aborda-se o desafio da insuficiéncia renal fulminante em adolescentes, onde convergem fatores
hematologicos complexos, como a hemoglobinopatia C com B-talassemia, desencadeando hemdlise e danos tubulares
graves. Objetivo: O objetivo deste relato ¢ descrever a cronologia clinica, os achados laboratoriais ¢ o manejo
terapéutico de uma condi¢do incomum: uma hemoglobinopatia C/B-talassemia ndo diagnosticada, que desencadeou
lesdo renal aguda fulminante no contexto de hipertensao grave e suspeita de microangiopatia trombotica. Metodologia:
Trata-se de um relato de caso observacional elaborado sob as diretrizes CARE, complementado por uma revisao
narrativa da literatura recente sobre nefropatia por pigmentos e microangiopatia. Apresentacio do Caso: Um adolescente
de 17 anos consultou por edema e dispneia, apresentando hipertensdo critica (200/130 mmHg) e antiria. Os exames
revelaram acidose metabolica, creatinina de 31,2 mg/dL e anemia de 6,9 g/dL, sem trombocitopenia. Ao descartar
hemolise microangiopatica pela auséncia de esquistocitos, a eletroforese confirmou hemoglobinopatia C (35,3%) e B-
talassemia (Hb A2 62,1%). Apesar do suporte dialitico e ventilatdrio, o paciente faleceu por faléncia de multiplos 6rgéos.
Discussdo: Analisa-se a interagdo patogénica letal entre a liberagdo massiva de heme, estresse oxidativo e
nefrotoxicidade pigmentar, agravada pela hipertensdo maligna, mecanismo que mimetiza quadros microangiopaticos e
dificulta o diagndstico. Conclusdo: O caso destaca a urgéncia de investigar hemoglobinopatias estruturais diante de
insuficiéncia renal aguda e anemia inexplicavel em jovens. Recomenda-se a eletroforese precoce nestes cendrios para
evitar atrasos terapéuticos e fomentar a cooperagdo interdisciplinar entre nefrologia e hematologia.

Palavras-chave: Insuficiéncia renal aguda; Lesdo renal aguda; Hemoglobinopatias; Beta-talassemia; Microangiopatia
trombotica; Hipertensdo maligna.

1. Introduccion

La insuficiencia renal aguda fulminante en adolescentes representa un desafio diagnostico significativo cuando
confluyen factores hematologicos y renales. Las hemoglobinopatias estructurales como la combinacion de hemoglobina C con
B-talasemia pueden desencadenar hemolisis cronica o episddica, aumento de la liberaciéon de hemoglobina libre y hemo, estrés
oxidativo y dafio tubular pigmentario, lo cual favorece el desarrollo de nefropatia por pigmentos y lesion renal aguda (LRA)
(Mahmud et al., 2022; Baltu et al., 2023). Ademas, la coexistencia de presion arterial elevada mediante nefropatia hipertensiva
severa da lugar a daio arteriolar y glomerular que puede imitar o solaparse con microangiopatia trombdtica (MAT) renal (Kim
etal., 2022).

Desde la perspectiva hematoldgica, las variantes de hemoglobina estructural disminuyen la deformabilidad eritrocitaria,
promueven la destruccién intravascular de globulos rojos y liberan hemoglobina libre que, al filtrarse, forma cilindros
pigmentarios toxicos para el tibulo proximal e induce necrosis tubular aguda (NTA) (Baltu et al., 2023). En investigaciones
recientes, la " Nefropatia por cilindros de hemoglobina " se ha descrito como causa poco frecuente pero grave de LRA, con
creatininas elevadas al ingreso y requerimiento frecuente de terapia de reemplazo renal (Khandker et al., 2023). Por otro lado, la

MAT renal es una lesion caracterizada por dafio endotelial, agregacion plaquetaria y microtrombos en arteriolas y capilares, con
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manifestaciones clinicas que pueden incluir anemia hemolitica microangiopatica (AHMA), trombocitopenia e hipertension
maligna, complicando el diagnostico diferencial (Genest et al., 2022).

La literatura sugiere que la forma “renal-limitada” de MAT es frecuentemente subdiagnosticada, lo que retrasa el inicio
de terapias dirigidas como inhibidores del complemento o plasmaféresis, y empeora el pronostico renal (Genest et al., 2022).
En paralelo, los estudios sobre pacientes con talasemia indican que la funcion renal estd comprometida con una prevalencia
considerable de disfuncion tubular, proteinuria y depuracion de creatinina disminuida, lo que establece una predisposicion a la
progresion hacia enfermedad renal cronica (ERC) incluso sin episodios agudos prévios (Ruffo et al., 2023). Por tanto, en
adolescentes con hemoglobinopatias, la aparicion stibita de LRA debe despertar la sospecha de interaccion entre hemolisis, dafio
tubular por pigmentos, hipertension severa y microangiopatia.

Este caso clinico presenta a un adolescente con LRA fulminante, anemia severa por hemoglobinopatia C/B-talasemia y
crisis hipertensiva, lo cual pone de manifiesto la convergencia de tres mecanismos patogénicos: hemolisis estructural, dafio renal
por presion e injuria microvascular. Resulta crucial un abordaje diagndstico que incluya electroforesis de hemoglobinas o HPLC,
biomarcadores de hemolisis (LDH, haptoglobina, esquistocitos), panel de complemento, evaluacion de ADAMTS13 y, cuando
esté indicado, biopsia renal. Asimismo, la estrategia terapéutica debe contemplar soporte dialitico precoz, control intensivo de
la presion arterial y correccion de la hemdlisis, para intentar mitigar el dafio irreversible y mejorar el pronodstico.

El presente reporte tiene como proposito describir la cronologia clinica, los hallazgos de laboratorio y la gestion
terapéutica de un cuadro poco habitual: una hemoglobinopatia C/B-talasemia no reconocida, desencadenante de LRA fulminante
en contexto de hipertension severa y sospecha de MAT. Se pretende proporcionar una reflexion sobre los factores clave que
permitieron alcanzar el diagndstico, discutir la literatura reciente y proponer un algoritmo clinico para guiar la evaluacion de

adolescentes con un perfil similar.

2. Metodologia

Se realizé una investigacion cualitativa con un pequefio sesgo cuantitativo (Pereira et al., 2018) y un tipo especifico de
estudio de caso unico (Yin, 2015; Toassi & Petry, 2021). El presente estudio corresponde a un reporte de caso clinico
observacional y descriptivo, elaborado conforme a la guia CARE (CARE case report guidelines) para garantizar transparencia y
rigor metodoldgico. Se reviso la historia clinica completa del paciente. Se preservo la confidencialidad del paciente mediante la
omision de nombres, instituciones y cualquier dato identificable, en cumplimiento de los principios éticos de la Declaracion de
Helsinki. Los hallazgos clinicos fueron organizados cronoldégicamente, identificando los principales eventos diagndsticos y
terapéuticos. Posteriormente se realiz6 una revision narrativa en bases de datos PubMed, Scopus y Scielo, seleccionando articulos
publicados entre 2019 y 2025 relacionados con hemoglobinopatias, nefropatia hipertensiva, microangiopatia trombotica y lesion
renal aguda. El objetivo metodologico fue analizar la interaccion entre los mecanismos hematologicos y renales presentes,

establecer el diagnoéstico diferencial y discutir la relevancia clinica del caso en contextos de recursos limitados.

3. Caso Clinico

Adolescente de 17 afios, previamente sano, consulté por edema generalizado de dos semanas de evolucion, cefalea
intensa, oliguria y disnea progresiva. Fue valorado inicialmente en atencion primaria, donde se documentd presion arterial de
190/120 mmHg y se prescribieron antihipertensivos orales sin respuesta. Ante la persistencia de los sintomas y el deterioro
clinico, fue remitido a un servicio de urgencias de mayor complejidad. Al ingreso, se encontré consciente, con facies edematosas,
palidez mucocutanea y presion arterial de 200/130 mmHg. Presentaba taquicardia de 110 Ipm, taquipnea de 24 rpm, crépitos

bibasales y signos de sobrecarga hidrica.
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Los paraclinicos iniciales mostraron creatinina 31.2 mg/dL, BUN 155 mg/dL, potasio 6.9 mEq/L, bicarbonato 10 mEq/L
y anién gap 32, compatibles con acidosis metabdlica severa e insuficiencia renal aguda. El hemograma reporté hemoglobina 6.9
g/dL, hematocrito 19.4 %, plaquetas 152 x 103/uL y leucocitos 6.9 x 10°/uL, evidenciando anemia severa normocitica sin
trombocitopenia. El uroandlisis reveld proteinuria 300 mg/dL y microalbuminuria 601 mg/L. Los gases arteriales mostraron pH
7.09 y exceso de base —14.5 mEq/L.

Ante la sospecha de nefropatia hipertensiva severa o glomerulonefritis rapidamente progresiva, se inicio tratamiento
con hidralazina y labetalol intravenosos para control tensional, furosemida en infusion continua, y calcio gluconato, insulina con
dextrosa y salbutamol nebulizado para manejo de la hiperkalemia. Por persistencia de anuria y sobrecarga hidrica, se indico
hemodialisis de urgencia con sesion inicial de tres horas, obteniendo mejoria parcial del equilibrio acido-base. Se administraron
dos unidades de globulos rojos empacados ante la anemia sintomadtica, y se inici6 eritropoyetina subcutanea a dosis de 50 Ul/kg.

Durante los dias siguientes, la evolucion fue torpida, con episodios de hipertension sostenida y disnea progresiva. Se
decidi6 ingreso a unidad de cuidados intensivos, donde requirié ventilacién mecénica invasiva por edema pulmonar agudo y
soporte dialitico continuo. Los estudios complementarios descartaron infeccion activa, lupus eritematoso sistémico y vasculitis.
El examen de frotis periférico no mostr6 esquistocitos, disminuyendo la probabilidad de sindrome urémico-hemolitico clasico.

La electroforesis de hemoglobina en medio acido evidenciéo Hb C 35.3 %, Hb A2 62.1 % y Hb A1 2.6 %, compatibles
con hemoglobinopatia C/B-talasemia compuesta. Este hallazgo permiti6 reinterpretar la anemia como resultado de hemolisis
cronica estructural y anemia urémica, con posible nefropatia por cilindros de hemoglobina contribuyendo al deterioro renal. A
pesar del manejo integral, persistieron la anemia, la hiperkalemia y la dependencia de soporte dialitico.

Durante la cuarta semana de hospitalizacion, el paciente presentd hipotension refractaria, acidosis metabdlica severa y
progresion del edema generalizado, sin recuperacion de la diuresis. Se instauré manejo avanzado con vasopresores, dialisis
continua y restriccion hidrica estricta, sin respuesta clinica favorable.

El paciente presentd desenlace fatal posterior a falla multiorganica secundaria a insuficiencia renal aguda, anemia
hemolitica cronica y crisis hipertensiva refractaria. El diagnostico final consignado fue falla renal aguda fulminante secundaria
a hemoglobinopatia C/B-talasemia, nefropatia hipertensiva severa y dafio tubular pigmentario.

Este caso ilustra la compleja interaccion entre hemolisis cronica, lesion tubular por hemoglobina y dafio endotelial
hipertensivo, responsables de una evolucion rapida e irreversible hacia falla renal terminal. Resalta la importancia de realizar
estudios de hemoglobina en pacientes jovenes con anemia inexplicada y compromiso renal, para evitar retrasos diagnosticos y
orientar oportunamente el tratamiento.

Las siguientes Tablas 1, 2 y 3 presenta informaciéon de resultados de laboratorio, perfil hematologico y estudios

complementarios ademas de especializados:
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Tabla 1 - Resultados de laboratorio iniciales de funcion renal y equilibrio acido—base.

Parametro Resultado Valores de referencia Interpretacion clinica
[ I [ I 1
Creatinina sérica 31.2 mg/dL 0.5-1.2 mg/dL Falla renal aguda severa
I ] | ] |
Nitrégeno ureico (BUN) 155 mg/dL 10-40 mg/dL Retencion nitrogenada grave
[ I [ I 1
Potasio sérico 6.9 mEq/L 3.5-5.0 mEq/L Hiperkalemia severa con riesgo arritmico
I ] | ] |
Sodio sérico 137 mEq/L 135-145 mEq/L Normal
[ I [ I 1
Bicarbonato 10 mEq/L 22-28 mEq/L Acidosis metabolica severa
| | | ! 1
Anion gap 32 mEq/L 8-16 mEq/L Elevado, compatible con acidosis de tipo urémica
[ I I I 1
pH arterial 7.09 7.35-7.45 Acidemia severa
| | | ! 1
Exceso de base —14.5 mEq/L -2 a+2 mEq/L Déficit metabolico importante
[ I I I 1
Diuresis en 24 h <200 mL >800 mL Oligoanuria

Fuente: Datos de investigacion (2025).

Interpretacion: Los resultados confirmaron una lesion renal aguda fulminante con acidosis metabdlica, hiperkalemia

y retencion nitrogenada, justificando el inicio inmediato de hemodidlisis de urgencia.

Tabla 2 - Perfil hematoldogico y hallazgos compatibles con hemolisis estructural.

Parametro Resultado Valores de referencia Interpretacion clinica
Hemoglobina 6.9 g/dL 12-16 g/dL Anemia severa
Hematocrito 19.4 % 36-45 % Concordante con anemia
VCM 85 fL 80-96 fL Normocitica
CHCM 35 g/dL 32-36 g/dL Normal
Plaquetas 152 x 10%/uL 150—450 x 10%/uL Normal-bajo
Leucocitos 6.9 x 103/uL 4-10 x 103/uL Normal
Reticulocitos 3.3% 0.5-1.5% Sugiere hemolisis compensada
Frotis periférico Sin esquistocitos — No compatible con microangiopatia clasica
LDH sérica 900 U/L <250 U/L Indicativa de hemolisis
Bilirrubina indirecta 4,5 mg/dL <1.2 mg/dL Refuerza hemolisis
Haptoglobina <20 mg/dL 50-220 mg/dL Consumo por hemolisis

Fuente: Datos de investigacion (2025).

Interpretacion: El conjunto de hallazgos hematologicos confirmé anemia multifactorial (urémica y hemolitica

estructural), orientando la sospecha hacia una hemoglobinopatia subyacente.
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Tabla 3 - Estudios especializados y pruebas complementarias.

Valores o hallazgos

Prueba Resultado Interpretacion diagnostica
esperados
Electroforesis de hemoglobina Hb C 35.3 %, Hb A2 62.1 %, Hb A1 2.6 Hb A >95 %, Hb A><3.5 Patréon compatible con hemoglobinopatia
(medio acido) % %, Hb C ausente C/p-talasemia compuesta
Proteinuria 300 mg/dL, Nefropatia significativa con dafio
Uroanalisis microalbuminuria 601 mg/L, densidad ~ Proteinuria < 150 mg/dL P &
glomerular
1.010
Rifi tados de tamafi Tamail icidad . ; 32
Ecografia renal 1none§ a.umen.a o8 .e a.n?an‘o, AMAte yecoseneica Lesion renal aguda sin obstruccion
ecogenicidad difusa, sin litiasis normales
Complemento sérico (C3, C4) Normal Normal-bajo en HUS atipico No sugiere activacion del complemento
ANA y ANCA Negativos Negativos Descartan etiologia autoinmune
ADAMTSI13 No disponible — No se evalu6 por limitaciones técnicas

Fuente: Datos de investigacion (2025).

Interpretacion: Los estudios especializados permitieron descartar causas autoinmunes y microangiopaticas,
confirmando el papel de la hemoglobinopatia estructural como origen principal de la hemdlisis y del dafio renal agudo.

Ahora la Figura 1 explica la electroforesis de hemoglobina:

Figura 1 - Electroforesis de hemoglobina.

62.1%

35.3%

2.6%

Fuente: Autoria propia.

Interpretacion de la electroforesis de hemoglobina

La electroforesis en medio 4cido mostr6 tres fracciones bien definidas: hemoglobina A2 (62.1 % de color rojo) como
componente predominante, hemoglobina C (35.3 % de color verde) en proporcion elevada y una fraccion residual de
hemoglobina Ai (2.6 % de color azul). Este patron difiere notablemente del perfil normal —donde la Hb A: representa mas del
95 % del total— y es caracteristico de una hemoglobinopatia compuesta C/B-talasemia.

La presencia simultanea de Hb C y Hb Az aumentada refleja la coexistencia de una mutacion estructural (sustitucion
Glu—Lys en el codon 6 del gen B-globina) junto con una mutacion B-talasémica que reduce la sintesis de cadenas 3 normales.
Esta combinacion provoca un desequilibrio en la formacioén de tetrameros de hemoglobina, favoreciendo la hemolisis cronica y

la precipitacion intracelular.
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Desde el punto de vista fisiopatoldgico, esta alteracion explica la anemia normocitica severa, el aumento de reticulocitos

y la nefropatia por cilindros de hemoglobina, hallazgos congruentes con el curso clinico del paciente

4. Resultados y Discusion

La presentacion del adolescente con insuficiencia renal aguda fulminante, anemia hemolitica y crisis hipertensiva
ejemplifica la interaccion patogénica entre hemolisis por hemoglobinopatia, lesion tubular por pigmentos y dafio microvascular
renal. La liberacion masiva de hemoglobina y hemo libre induce estrés oxidativo, captura de 6xido nitrico y disfuncioén endotelial
que producen vasoconstriccion renal, isquemia y necrosis tubular; asimismo, la hemoglobina filtrada puede precipitar con
proteina de Tamm—Horsfall formando cilindros obstructivos que agravan la insuficiencia renal (Vachvanichsanong et al., 2006;
Pereira et al., 2016).

En nifios y adolescentes la etiologia de insuficiencia renal aguda es amplia y las series hospitalarias subrayan que la
identificacion temprana del mecanismo etiologico y el soporte renal oportuno mejoran el pronostico funcional y disminuyen la
mortalidade (Vachvanichsanong et al., 2006). En pacientes con talasemias o variantes estructurales de hemoglobina existe
predisposicion a alteraciones tubulares cronicas, proteinuria y deterioro progresivo de la filtracion glomerular por mecanismos
combinados de hemolisis cronica, sobrecarga férrica y tratamientos transfusionales, lo que incrementa la vulnerabilidad frente a
episodios agudos (Demosthenous et al., 2019; Sumboonnanonda et al., 2009).

El diagnostico diferencial debe incluir microangiopatia trombotica secundaria a hipertension maligna o activacion del
complemento, asi como necrosis papilar y otras causas de necrosis tubular aguda; la ausencia de trombocitopenia marcada y
esquistocitos orienta hacia lesion por pigmento, pero no excluye dafo endotelial coexistente, por lo que son recomendables frotis,
LDH, haptoglobina y estudio de ADAMTS13 cuando sea posible (Shavit et al., 2010; Barbour et al., 2012). Informes de series
y revisiones enfatizan la superposicion clinica entre estas entidades y la importancia de la correlacion clinico-patologica
(Kasinathan et al., 2020; Juarez et al., 2023).

El tratamiento integral debe priorizar control hemodinamico y antihipertensivo estricto, soporte renal con dialisis si
procede y medidas para limitar la hemolisis, incluidas transfusiones dirigidas y correccion de factores precipitantes. (14)
Investigaciones recientes exploran estrategias experimentales para neutralizar el hemo libre y modular la inflamacion oxidativa,
aunque su uso clinico aun es limitado (Mahmud et al., 2020).

En conclusion, la combinacion de hemolisis aguda sobre un sustrato de alteracion tubular cronica puede provocar IRA
fulminante que requiere diagnostico diferencial amplio y manejo multidisciplinario precoz para optimizar la recuperacion renal
y prevenir progresion a enfermedad renal créonica (Demosthenous et al., 2019; Kasinathan et al., 2020). Es recomendable
seguimiento con marcadores de dafio tubular y estudios confirmatorios para orientar pronostico y prevencion. La educacion del
paciente y familia sobre signos de alarma, es fundamental (Pereira et al., 2016).

Ahora la Tabla 4 evidencia un algoritmo diagnoéstico diferencial:
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Tabla 4 - Algoritmo diagnostico diferencial en un adolescente con anemia severa y falla renal aguda fulminante.

Criterio clinico / Hemoglobinopatia C/p- Microangiopatia trombética  Nefropatia hipertensiva

Relevancia para el caso
analitico talasemia (HUS atipico/TTP) severa P

El paciente present6 anemia
previa y debut renal

Agudo, con anemia

Insidioso, con anemia cronica y h it . (onati Gradual o subito con crisis
emolitica microangiopatica y

Inicio clinico

episodios de hemolisis aguda hipertensiva .
P g fallo renal P fulminante
., Infancia o adolescencia e . Coincide con debut
Edad de presentacién . Nifiez o adultez temprana Adolescencia o adultez
(hereditaria) adolescente

Normal o elevada por dafio renal  Elevada por activacion del ~ Elevada (>180/120 mmHg)

. . . . . N L. Hipertension maligna presente
secundario sistema renina-angiotensina con dafio organico

Presion arterial

Anemia normo-microcitica, Hb 6.9 g/dL, VCM 85 fL,

Hemoglobina y VCM . Anemia normocitica Variable, por dafo renal L.
g y VCM bajo o normal P normocitica
. vor . Eritrocitos con punteado, sin Esquistocitos frecuentes . . . Ausencia de esquistocitos
Frotis periférico S Sin esquistocitos , L.
esquistocitos >1%) descarto MAT clasica
Normales o ligeramente . .
Plaquetas L Marcada trombocitopenia Normales o elevadas Plaquetas 152 x 103/uL
disminuidas
LDH y bilirrubina e Elevadas por hemolisis LDH alta y bilirrubina
o Elevadas por hemolisis cronica . s . Elevadas en casos severos .
indirecta microangiopatica indirecta elevada

Disminuida por hemdlisis . e s . . Lo
Haptoglobina sérica ea p Disminuida por hemolisis Normal o ligeramente baja Disminuida

estructural
. Diagnostica para
Electrof d
CCLrOTOTestS €€ 1 €>30 %, Hb A2 1, Hb A | Normal Normal hemoglobinopatia C/B-
hemoglobina .
talasemia
Complemento sérico L .
P e 3,e C 4)S n Normal Disminuido en HUS atipico Normal Normal
ADAMTS13 Normal Disminuido <10 % en PTT Normal No realizado
Biopsia renal (si Cilindros pigmentarios de Microtrombos glomerulares, Arterioloesclerosis, Compatible con nefropatia
disponible) hemoglobina, dafo tubular necrosis cortical hemorragia fibrinoide pigmentaria secundaria
Soporte transfusional, L o . e .. . .
Tratamiento . P . Plasmaféresis, inhibidores del Antihipertensivos IV, dilisis, Manejo integral realizado sin
L. eritropoyetina, control de R .
principal e 4eiqe complemento (eculizumab) control tensional respuesta favorable
hemolisis, dialisis
. i D 1 1 del Desenlace fatal fall
Pronéstico Variable, puede progresar a ERC Grave si no se trata epende de <.:f)ntr0 de la esen ace' ata' Por alla
precozmente presion multiorganica

Fuente: Datos de investigacion (2025).

5. Limitaciones del caso

Entre las principales limitaciones de este caso se destaca la ausencia de estudios genéticos confirmatorios del gen HBB,
que hubieran permitido caracterizar de forma precisa el tipo de mutacion B-talasica presente. Tampoco se contd con biopsia renal
debido a la condicidn critica del paciente y al riesgo hemorrdgico asociado, lo que impidié confirmar histologicamente la
presencia de nefropatia por cilindros de hemoglobina o lesiones microangiopaticas. La falta de determinacién de la actividad de
ADAMTSI13 y de paneles de complemento limitd la exclusion definitiva de un sindrome urémico-hemolitico atipico. Asimismo,
el seguimiento clinico fue corto por la evolucion fulminante del cuadro, lo que restringié la evaluacion de la respuesta terapéutica
a largo plazo. A pesar de estas limitaciones, la integracion clinica, hematologica y bioquimica permitio6 establecer un diagnostico

razonado y resaltar la importancia de considerar las hemoglobinopatias compuestas en el espectro de las causas de falla renal

aguda severa.
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6. Conclusion

Este caso resalta la relevancia de considerar las hemoglobinopatias estructurales compuestas como causa subyacente de
falla renal aguda en adolescentes, especialmente cuando coexisten anemia severa, hipertension y datos de hemdlisis sin
trombocitopenia. La combinacion de hemoglobinopatia C/B-talasemia gener6 una hemolisis intravascular sostenida con deposito
tubular de hemoglobina, precipitando un cuadro de nefropatia pigmentaria fulminante y crisis hipertensiva refractaria. El
reconocimiento oportuno de estos mecanismos es fundamental para orientar el diagnostico diferencial frente a microangiopatia
trombodtica o nefropatia hipertensiva primaria, entidades con implicaciones terapéuticas distintas.

Desde el punto de vista clinico, este reporte enfatiza la importancia de solicitar estudios de electroforesis de
hemoglobina en pacientes jovenes con anemia inexplicada y deterioro renal, incluso en ausencia de antecedentes familiares.
Asimismo, evidencia la necesidad de fortalecer la cooperacion interdisciplinaria entre nefrologia y hematologia, junto con la
implementacion de protocolos diagnosticos rapidos en entornos con recursos limitados. Documentar y analizar casos como este

amplia la comprension del vinculo hemato-renal y contribuye al aprendizaje clinico colectivo.
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