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Microangiopa�a trombó�ca 

Anemia hemolí�ca microangiopá�ca (Hb baja, esquistocitos > 1%, re�culocitos 

elevados, Coombs D nega�va, LDH elevada, BI elevada, haptoglobina baja) + 

plaquetas < 150.000/mm3 +/- daño de órgano isquémico (neurológico, renal, 

diges�vo, cardíaco), fiebre 

Proteasa ADAMTS13 < 10 % 

Autoan�cuerpo An�- ADAMTS13 

PTTa (adquirido) 

Plasmaféresis urgente (usar plasma fresco congelado); 

Glucocor�coides; Caplacizumab; Ácido fólico; buscar 

desencadenante  

Después de 5 a 7 días de tratamiento  

Plaquetas > 150.000/mm3, LDH normal, mejoría clínica  

S í No  

Suspender plasmaféresis y 

descender glucocor�coide  

Continuar plasmaféresis,  

 glucocorticoide a mayor dosis + 

Caplacizumab  + Rituximab  

Falta de respuesta, recaída considerar: ciclofosfamida, 

vincris�na, bortezomid, N-ace�l cisteína, ciclosporina, 

micofenolato mofe�l, daratumumab  o esplenectomía 

BBII:: bilirrubina indirecta; DD:: directa; HHbb:: hemoglobina; LLDDHH: láctico deshidrogenasa 
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En un 20-25 % de las formas adquiridas de PTT no se detectan autoanticuerpos Anti-ADA-
MTS13. El diagnóstico de PTT congénita requiere del estudio genético del gen ADAMTS13.

La PTTa es de curso agudo, las manifestaciones neurológicas como cefaleas, confusión, dete-
rioro de la consciencia, ataque cerebrovascular, parestesias, disartria, afasia suelen ser fluctuantes 
y recurrentes y representan el cuadro clínico más frecuente. Es raro la disfunción renal. Las ma-
nifestaciones digestivas (náuseas, vómitos, 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/día o metil-prednisolona 1 g/día 
durante tres días y luego seguir con prednisona 1 mg/kg/día. La dosis se desciende en base a la 
respuesta para suspender en 3 semanas. Caplacizumab es un anticuerpo monoclonal que bloquea 
la unión del factor de von Willebrand con el receptor IB-IX-V plaquetario y de esta forma dismi-
nuye la adhesión y la agregación plaquetaria. Debe iniciarse antes de la plasmaféresis y continuar 
por 30 días finalizada esta a dosis de 10 mg/día (no disponible en Argentina). La transfusión de 
plaquetas solo debe efectuarse frente a hemorragia potencialmente fatal. Se mide respuesta con 
LDH inferior a 1,5 veces el límite 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 remisión realizar controles mensuales los 2 primeros 
meses, cada 3 meses en los siguientes 9 meses y luego cada 6 meses durante 2 años.


