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Introduccion

La purpura trombocitopénica trombética adquirida o autoinmune (PTTa) es una microangiopa
tia trombdtica, caracterizada por anemia hemolitica microangiopatica y trombocitopenia secun
daria al descenso de ADAMTS13 congénito o adquirido. Suincidencia es de 3-4 casos/1.000.000
de habitantes. Puede presentar clinica neuroldgica, abdominal, renal y hemorragica. Su mortati
dad sin tratamiento es del 90-100%, por lo que es una urgencia hematoldgica.

Presentacion clinica

Una mujer de 77 afnos, con antecedentes de infeccion por el virus de la hepatitis C y B, crénicas,
sin tratamiento, trastorno depresivo, ansiedad, espondiloartrosis y hernia hiatal, se presenta
con astenia, cefalea y disnea.




Casos clinicos

Datos de laboratorio
Tabla 1. Parametros analiticos.

Hb 8,9 g/dL; VCM 91,8 fL; leucocitos 6.620 pL; PMN 4.500 uL; Plag 12.000 pL;

Hemograma . . 5
g reticulocitos 3,46%; CD negativo.

Frotis de sangre periférica 3-4 esquistocitos/campo. No agregados de plaquetas.
Bilirrubina 1,22; LDH 1835; haptoglobina 2.
1,4%; 0,5 UB (positivo >0,4).

Bioquimica
ADAMTS13 e inhibidores
ANA positivo, patron moteado.

Antigenos s y e + VHB. Carga viral de VHB 68 Ul/mL.

Perfil autoinmune

Serologia

Microbiologia PCR Campylobacterpositivo. Toxina Shiga negativo.

ANA: anticuerpo antinuclear;CD: Coombs directo; Hb: hemoglobina; LDH: lactato deshidrogenasa;PCR: proteina C-reactiva;Plaq:
plaguetas; PMN: leucocito polimorfonuclear;UB: unidades Bethesda;VCM: volumen corpuscular medio;VHB: virus de la hepatitis B.

Motivo de presentacion

Valorar la enfermedad tras el tratamiento clasico (re-
cambio plasmatico [RP] y corticoides) y tras la primera
recaida, asociando rituximab=* y caplacizumab al trata
miento clasico.

Solucioén del caso en la vida real

Al ingreso se inicia RP, recibiendo un total de 11 RP
(1,5 volemias), metilprednisolona a dosis de 1,5 mg/kg/dia,
durante diez dias y posterior pauta descendente. Se

Figura 1. Infarto agudo occipital.

L J

inicia tratamiento con entecavir 0,5 mg/dia por el vi
rus de la hepatitis B. Respuesta al alta: hemoglobina
9,5 g/dL, plaquetas 180.000 pL, 2-3 esquistocitos/
campo, LDH 324 UI/L.

A los dos meses y medio del alta, presenta una recafr
da de su enfermedad, con: plaquetas 13.000 pL, crea
tinina 1,34 mg/dL, parametros de hemolisis y presen
cia de 6-7 esquistocitos/campo. Se inicia de nuevo el
RP, corticoterapia y se afiade rituximab* y caplacizu
mab, a dosis habituales, sin complicaciones de inte-
rés. Como incidencia, presenta focalidad neuroldgica,
con lesiones expuestas en las Figuras 1y 2. Tras el

Figura 2. Infartos agudos frontales.
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* Rituximab no esta aprobado por ningun organismo internacional para el tratamiento de la PTTa.




Descifrando

PTTa

alta, esta en seguimiento, estable clinica y analiticar
mente, sin clinica neurolégica, ADAMTS13 de 65,2% y
anticuerpos inhibidores negativos.

Otras posibles soluciones en base a lo
que se conoce actualmente

Se sugiere iniciar el tratamiento de primera linea con
RP, corticoides, rituximab* y caplacizumab.

Novedad

El tratamiento clasico consigue una remision comple-
ta (RC) en la mayoria de los casos, pero se ha visto en
diferentes estudios que la adicion de estos nuevos tra-
tamientos aumentan el nimero de RC y hay menos re-
caidas, recuperacion mas rapida de plaquetas, meno-
res eventos adversos, menor necesidad de RP, asi
como una disminucion de la mortalidad.

Principales conclusiones
y aprendizajes

Y» LaPTTa es una urgencia hematoldgica en la que la
demora del inicio del tratamiento supone un au
mento de la mortalidad.

Y» Conviene descartar enfermedades o procesos que
puedan desencadenar la PTTa, para poder tratarlos
si existen y disminuir el riesgo de recidivas.

Y» Se debe monitorizar la analitica basica junto con
ADAMTS13y anticuerpos inhibidores.

Y» La adicion de nuevas terapias como caplacizumab
y rituximab+* pueden suponer un aumento de RC a
lo largo del tiempo, asi como una disminucion de
complicaciones y aumento de supervivencia.
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