Microangiopatia trombatica

Anemia hemolitica microangiopdtica (Hb baja, esquistocitos > 1%, reticulocitos
elevados, Coombs D negativa, LDH elevada, Bl elevada, haptoglobina baja) +
plaquetas < 150.000/mm?3 +/- dafio de érgano isquémico (neuroldgico, renal,
digestivo, cardiaco), fiebre

v

Proteasa ADAMTS13 <10 %

v

Autoanticuerpo Anti- ADAMTS13

v

PTTa (adquirido)

v

Plasmaféresis urgente (usar plasma fresco congelado);
Glucocorticoides; Caplacizumab; Acido félico; buscar
desencadenante

v

Después de 5 a 7 dias de tratamiento

v

Plaquetas > 150.000/mm?, LDH normal, mejoria clinica

v v
Si No

v v

L. Continuar plasmaféresis,
Suspender plasmaféresis y

descender glucocorticoide glucocorticoide a mayor dosis +

Caplacizumab + Rituximab

v

Falta de respuesta, recaida considerar: ciclofosfamida,
vincristina, bortezomid, N-acetil cisteina, ciclosporina,

micofenolato mofetil, daratumumab o esplenectomia

BI: bilirrubina indirecta; D: directa; Hb: hemoglobina; LDH: lactico deshidrogenasa
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ALGORITMO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO DE LA PURPURA
TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA (PTT)

En un 20-25 % de las formas adquiridas de PTT no se detectan autoanticuerpos Anti-ADA-
MTS13. El diagnostico de PTT congénita requiere del estudio genético del gen ADAMTS13.

La PTTa es de curso agudo, las manifestaciones neuroldgicas como cefaleas, confusion, dete-
rioro de la consciencia, ataque cerebrovascular, parestesias, disartria, afasia suelen ser fluctuantes
y recurrentes y representan el cuadro clinico més frecuente. Es raro la disfuncion renal. Las ma-
nifestaciones digestivas (nauseas, vomitos, diarrea, dolor abdominal) son secundarias a isquemia
intestinal.

Cuando no se pueda realizar plasmaféresis inmediata infundir plasma simple hasta derivar
al paciente. Suele utilizarse prednisona endovenosa 1 mg/kg/dia o metil-prednisolona 1 g/dia
durante tres dias y luego seguir con prednisona 1 mg/kg/dia. La dosis se desciende en base a la
respuesta para suspender en 3 semanas. Caplacizumab es un anticuerpo monoclonal que bloquea
la unién del factor de von Willebrand con el receptor IB-1X-V plaquetario y de esta forma dismi-
nuye la adhesion y la agregacion plaquetaria. Debe iniciarse antes de la plasmaféresis y continuar
por 30 dias finalizada esta a dosis de 10 mg/dia (no disponible en Argentina). La transfusion de
plaquetas solo debe efectuarse frente a hemorragia potencialmente fatal. Se mide respuesta con
LDH inferior a 1,5 veces el limite superior de lo normal. Rituximab dosis 375mg/m2/semana (4
dosis). Los controles se realizan semanalmente, hay autores que consideran valor de corte para
respuesta > 125.000 plaquetas/mm3. Tras la remision realizar controles mensuales los 2 primeros
meses, cada 3 meses en los siguientes 9 meses y luego cada 6 meses durante 2 afios.
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