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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente masculino de 34 anos,
con antecedente de artritis de rodillas tratada previamente
con corticosteroides, con buena respuesta. Acudié por edema
generalizado, coluria y orina espumosa, malestar general y
nausea. Por medio de laboratorios, se encontré trombocitopenia,
disminucién de la funcién renal, proteinuria en rangos
nefréticos y un sedimento urinario con presencia de cilindros
granulosos y eritrocitos. En el estudio etiolégico del sindrome
nefrético se encontré hipocomplementemia, anticuerpos
antinucleares positivos y anticuerpos anti-ADNdec positivos. Se
realiz6 biopsia renal, donde se hall6 histopatologia compatible
con nefropatia lupica difusa (clase IV-G A8 C2, de acuerdo
con la clasificacién de ISN/RPS 2003), por lo que se inicié un
tratamiento de induccion con bolos de metilprednisolona (3)
y, posteriormente, ciclofosfamida IV (1 g). Luego se agregé
fiebre, cefalea, anemia y trombocitopenia, hiperbilirrubinemia
indirecta, disminucién de haptoglobinas y un frotis de sangre
periférica con esquistocitos. Se llegé al diagndstico de nefropatia
lapica con purpura trombocitopénica trombética. El lupus y la
purpura trombocitopénica trombdtica se asocian en sélo 2% de
los individuos con lupus y los sintomas pueden ser dificiles de
distinguir entre las dos patologias. Se ha descrito la relacion
entre estos dos padecimientos en forma infrecuente, por lo que
el curso natural, el pronéstico y los factores de riesgo para la
asociacién no se conocen exactamente. La sospecha diagnéstica
y la prontitud del tratamiento son fundamentales para el
desenlace del sujeto.
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Thrombotic thrombocytopenic purpura associated with lupus nephritis
ABSTRACT

We present the case report of a 34-year-old male with a history of
knee arthritis previously treated with corticosteroids, with good
response. He complained about generalized edema, dark and
foamy urine, malaise and nausea. His lab test results showed
thrombocytopenia, reduced renal function, nephrotic range
proteinuria and active urine sediment. In the etiologic work-up
for nephrotic syndrome, we found hypocomplementemia, positive
anti-nuclear antibodies and positive anti-DNAds antibodies. A
renal biopsy was performed, in which we found a histopathology
compatible with diffuse lupus nephritis (class IV-G A8 C2,
as classified by the ISN/RPS) so he was treated with an
induction regimen with methylprednisolone pulses (3) and IV
cyclophosphamide (1 g). After the treatment, he presented with
fever, headache, higher grade anemia and thrombocytopenia,
indirect hyperbilirubinemia, low haptoglobins, and a blood
smear with schistocytes. The definitive diagnosis was lupus
nephritis with TTP. Lupus and TTP present together only in
2% of all lupus patients, and both pathologies have similar
symptoms, so the diagnosis can be easily confused. The
relationship between these two entities has been previously
described, but it is very infrequent, so the natural history,
prognosis, and risk factors for the relationship are not known
exactly. The suspicion and promptness of the diagnosis are very
important for the positive outcome in these patients.
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Abreviaturas:

PTT = Parpura trombocitopénica trombatica.
SUH = Sindrome urémico hemolitico.

LEG = Lupus eritematoso generalizado.
VWF = von Willebrand.

LDH = Lactato deshidrogenasa.

AHA = Anemia hemolitica autoinmune.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico se define como una
enfermedad crénica inflamatoria de causa descono-
cida que afecta a todo el organismo. El padecimien-
to tiene un sustrato fisiopatolégico de caracter in-
munolégico debido a la producciéon de anticuerpos
antinucleares. Las mujeres resultan mas afectadas
que los hombres. El involucro renal ocurre hasta en
50% de los pacientes con lupus eritematoso sistémico
y es causa importante de morbimortalidad. Existen
diversas formas de glomerulopatias que se pueden
presentar; la nefritis lapica tipo IV (nefritis lapica
difusa) es la mas comun. La biopsia renal es el estan-
dar de oro para su diagndstico y clasificacién. La pre-
sentacion clinica de la nefritis lapica es en extremo
variable: puede manifestarse desde hematuria asin-
tomaética hasta proteinuria en rangos nefréticos con
nefritis rapidamente progresiva que puede llevar a la
pérdida transitoria o permanente de la funcién renal.
La parpura trombocitopénica trombética se presenta
en menos del 2% de los individuos con LEG y la coe-
xistencia de ambas enfermedades resulta altamente
letal, en gran medida porque el diagnéstico de las dos
patologias constituye un verdadero reto en la practi-
ca de la medicina interna moderna.

CASO CLINICO

Hombre de 34 anos de edad con cefalea, rinorrea hia-
lina y odinofagia de dos semanas de evolucién; se le
dio tratamiento con paracetamol y clorfeniramina.
Se agregé diarrea liquida sin moco ni sangre, ndusea
e intolerancia a la via oral, asi como fiebre no cuanti-
ficada, escalofrios y diaforesis con poliuria, nicturia y
orina oscura y espumosa, acompanados de edema de
ambas manos de tres dias de evolucién.

El sujeto presenté como antecedentes de impor-
tancia el no fumar tabaco ni consumir alcohol u otras
drogas. Era hipertenso de dos anos de evolucién, tra-
tado con candesartédn; tenia artritis crénica de tobillo
y rodilla acompanada de edema de manos desde dos
anos antes, tratado con esteroides orales por seis me-
ses, con buena respuesta. Se le encontr6 trombocito-
penia en estudios de rutina varios meses previos, sin
recibir manejo.

Los hallazgos de la exploracion fisica fueron pre-
sion arterial de 190/120 mmHg, miembros toracicos
con edema en ambas manos, miembros pélvicos con
edema bimaleolar. El laboratorio mostré leucocitos
5,900/mm?, hemoglobina 15.6 g/dL, creatinina sérica
3.5 mg/dL (un mes previo habia estado en 1.6 mg/
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dL), sodio 140 mg/dL, potasio 3.9 mg/dL, microalbu-
minuria 6,039 mg/dia, tasa de filtrado glomerular por
cistatina C de 40.1 mL/min/1.73 m?, linfocitos totales
500/mm?, plaquetas 40,000/mm3. Examen general
de orina con hemoglobina +++ y 20-30 leucocitos
por campo. Haptoglobinas < 6 mg/dL, complemento
C3 en 60 mg/dL y C4 en 3.8 mg/dL. Anticuerpos anti
ADN-dc (doble cadena) 1:650, CH50 < 10. Se manej6
inicialmente con pulsos de metilprednisolona segui-
dos de hidrocortisona.

Se realiz6 una biopsia renal percutanea, donde se
encontré una nefropatia lapica difusa (clase IV-G A8
C2, de acuerdo con la clasificacién de ISN/RPS 2003),
por lo que se inici6 un tratamiento de induccién con
bolos de metilprenisolona (3) y, posteriormente, ci-
clofosfamida IV (1 g). A los cinco dias de iniciado el
medicamento, present6 nausea, vomito gastrobiliar,
escalofrios y fiebre de 38.1 °C, con hemocultivos nega-
tivos, hemoglobina 13.1 g/dL, plaquetas 40,000/mm?
elevacion de creatinina sérica a 4.2 mg/dL, albimina
2.3 mg/dL, lactato deshidrogenasa 244 UI/L, bilirrubi-
na total 2.0, bilirrubina indirecta 1.2, haptoglobinas
< 6 mg/dL, fibrin6geno 686 mg/dL, TP 11.9/12 seg,
TTPa 25/26 seg., Coombs directo negativo, examen
general de orina con presencia de cilindros granulo-
sos, hemoglobina + + +, eritrocitos incontables, 30%
de eritrocitos dismérficos y 5-10 leucocitos por campo,
proteinas 1,858 mg/dL (Figura 1). El frotis de sangre
periférica que revel6 esquistocitos (Figura 2).

Se realiz6 el diagnéstico de parpura trombocitopé-
nica tromboética asociada a nefritis ltpica, por lo que
se decidi6 iniciar un tratamiento a base de plasmafé-

Figura 1. Sedimento urinario con presencia de eritrocitos dismdrficos.
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Figura 2. Frotis de sangre periférica con presencia de esquistocitos.

resis, transfusion de plasmas frescos congelados y ri-
tuximab. Su evolucién fue hacia la mejoria, con cifras
de creatinina progresivamente méas bajas, menor hi-
pertension arterial y aumento discreto en la cifra de
hemoglobina; asimismo, el nimero de esquistocitos
en el frotis de sangre periférica disminuyd.

Revision de la literatura

Las microangiopatias trombocitopénicas trombdticas
constituyen un grupo de trastornos caracterizados
por trombocitopenia (por consumo), anemia hemo-
litica microangiopatica y trombosis microvascula-
res. Dentro de las microangiopatias trombéticas se
encuentran la parpura trombocitopénica trombética
(PTT) y el sindrome urémico-hemolitico (SUH), los
cuales no pueden ser diferenciados clinicamente. El
dano endotelial constituye el factor central y desen-
cadenante de las microangiopatias trombéticas.! Se
considera que la PTT y el SUH son dos enfermedades
clinica e histolégicamente relacionadas; sin embargo,
la evidencia reciente ha demostrado que ambas tie-
nen un curso y pronéstico independiente y diferente
entre si.2 Por ejemplo: los nifios con SUH responden
favorablemente con tratamiento de sostén, sin nece-
sidad de plasmaféresis, mientras que los adultos con
PTT requieren de plasmaféresis; de lo contrario, la
mortalidad puede ser muy elevada. Lo anterior per-
mite concluir que la PTT y el SUH son dos entidades
sindromaticas similares, pero fisiopatologicamente
diferentes.?

La PTT fue descrita inicialmente por Moschcowitz
y se caracteriza por una péntada de datos que inclu-

yen trombocitopenia, anemia hemolitica microangio-
pética, insuficiencia renal, alteraciones neuroldgicas
(cefalea, crisis convulsivas y estado de coma) y fie-
bre.# La PTT es mas comun en las mujeres de raza
negra y con obesidad, no tiene distribucién geografi-
ca especifica. Su incidencia es de 4.5 por cada millén
de personas por afio.? Es m4s frecuente en personas
con infeccién por VIH y en mujeres embarazadas.b

Es de particular interés la relacién que guarda el
lupus eritematoso generalizado (LEG) con la PTT,
pues soélo el 2% de los pacientes lapicos cursaran con
alguna manifestacién de microangiopatia trombdéti-
ca, lo que sugiere que podrian existir puntos en co-
mun entre la fisiopatologia del LES y la de la PTT, lo
que constituye un verdadero reto diagnéstico.”

Generalmente, la coexistencia de PTT en indivi-
duos con LEG ocurre en aquellos que tienen diag-
néstico de LEG de larga evolucién y cuentan con un
alto indice de actividad lapica, asi como con nefritis
lapica previa5-8

Patogenia

Hasta ahora se sabe que la patogenia de la PTT obe-
dece a una deficiencia de una metaloproteasa llama-
da ADAMTS13 (A disintegrin and metalloproteinase
with a thrombospondin type 1 motif, member 13), la
cual se encarga de desdoblar a los multimeros del fac-
tor de von Willebrand (vWF) en la posicion 842-842
entre una tirosina y una metionina. Los multimeros
de vWF se producen en el interior del megacariocito
para ser almacenados en los granulos plaquetarios;
también se generan dentro de las células endotelia-
les, donde son almacenados en los cuerpos de Weibel-
Palade. Estos multimeros anormalmente grandes de
vWF se unen con gran afinidad al receptor Iba, que
es componente de la glicoproteina Ib/IX/V, y desenca-
denan la agregacién plaquetaria.’

Se considera que la persistencia de moléculas ul-
tragrandes de vWF contribuye a la adhesién y agre-
gacién anormal de las plaquetas. La deficiencia de
la metaloproteasa ADAMTS13 puede ser debida a
causas congénitas (deficiencia constitucional de la
metaloproteasa), esporadica (autoanticuerpos IgG
que inhiben la actividad de la proteasa), asociada al
embarazo (sobre todo en el segundo y tercer trimes-
tres, con o sin autoanticuerpos), asociada a farmacos
(tales como mitomicina C, gemcitabina, ciclosporina,
ticlopidina, clopidogrel) o enfermedades inmunolégi-
cas como LES; sin embargo, la causa mas frecuente
de la deficiencia de la metaloproteasa es idiopatica.
La evidencia reciente senala que la deficiencia de
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ADAMTS13 no basta por si sola para que se desarro-
lle la enfermedad.b

Cuadro clinico

La mayoria de los sujetos con PTT se diagnostican a
partir de trombocitopenia y manifestaciones renales/
urinarias patolégicas. Se debera sospechar PTT en
toda persona que curse con anemia hemolitica mi-
croangiopatica, trombocitopenia (generalmente con
purpura, pero que no ocasiona sangrados severos),
insuficiencia renal aguda con o sin anuria, anormali-
dades neurolégicas (que por lo general son fluctuan-
tes) y fiebre. Hoy en dia es raro encontrar pacientes
que cumplan con la péntada de Moschcowitz debido
a que se cuenta con equipo y tratamiento adecuados,
por lo que Gnicamente la presencia de trombocito-
penia y anemia hemolitica microangiopatica bastan
para sospechar el diagnéstico de PTT.5

La insuficiencia renal es otro sindrome que se pre-
senta en la PTT debido a microangiopatia trombéti-
ca renal; con frecuencia, el examen general de orina
se encuentra con proteinuria leve de 1-2 g/dia y la
presencia de escasos cilindros y células. Algunos indi-
viduos cursan con insuficiencia renal aguda y anuria,
lo que requiere dialisis inmediata.

En cuanto a las manifestaciones neurolégicas, se
pueden presentar como afasia transitoria, ataque
isquémico transitorio, crisis convulsivas o estado
de coma, pero el 30-60% de los sujetos con PTT no
cursaran con dichas manifestaciones o inicamente
con cefalea o confusién. Los estudios de neuroimagen
son, por lo general, normales, aunque en ocasiones
se ha observado un patrén de leucoencefalopatia que
luego es reversible. El pronéstico en términos neu-
rolégicos casi siempre es favorable, aun en personas
comatosas.?

Entre otros sintomas, se puede encontrar dolor
abdominal, ndusea, vomito y diarrea, que son las for-
mas de debut mas frecuentes. Algunos pacientes pue-
den presentar involucro cardiovascular y arritmias
subitas, infarto agudo al miocardio (18%), choque
cardiogénico e insuficiencia cardiaca (9.5%).

Los individuos con PTT que tienen una deficien-
cia moderada de ADAMTS13 tienen, generalmente,
menos anemia y trombocitopenia que los sujetos con
deficiencia severa de ADAMTS13; sin embargo, las
personas con deficiencia moderada de ADAMTS13
presentan insuficiencia renal mas severa. Por lo tan-
to, muchos de los pacientes con deficiencia severa de
ADAMTS13 no siempre eran diagnosticados en el pa-
sado; es por ello que en la actualidad basta la trom-
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bocitopenia y anemia hemolitica microangiopética
para hacer el diagnéstico clinico de PTT.!
Los criterios diagnésticos de PTT son:

* Anemia hemolitica microangiopatica (< 12 mg/
dL).

e Trombocitopenia (< 100,000/mm?)

e Insuficiencia renal aguda con distintos grados de
severidad.

* Anormalidades neurolégicas.

* Fiebre.

Sin embargo, como ya se coment6, Gtnicamente
se requiere de anemia hemolitica microangiopati-
ca y trombocitopenia para sospechar el diagnéstico.
Fiebre, dano renal y neurolégico han sido los datos
menos comunes al momento del diagnéstico, segin
reportan varios autores.!-37

Diagnéstico diferencial

Los siguientes diagndsticos deben ser considerados
ante la constelacion de trombocitopenia, anemia he-
molitica microangiopatica e insuficiencia renal: vas-
culitis sistémica, hipertensién maligna, LES, artritis
reumatoide, sindrome antifosfolipido catastréfico,
crisis renal de escleroderma, asi como coagulacion
intravascular diseminada. Ciertas infecciones sisté-
micas como aspergilosis y citomegalovirus deberan
ser consideradas dentro de los diagnésticos diferen-
ciales, pues causan también dano vascular severo y
a 6rgano blanco. Los adenocarcinomas productores
de mucina se manifiestan con un cuadro clinico si-
milar al de la PT'T, por lo que el aspirado de médula
6sea y la busqueda de neoplasias malignas deberan
ser considerados en el abordaje para el diagnéstico
de PTT.%10

Estudios de laboratorio y gabinete

Los datos de laboratorio que apoyan el diagndstico de
PTT son aumento de lactato deshidrogenasa (LDH)
debido a la hemolisis y a isquemia tisular sistémica,
incremento de la bilirrubina indirecta, disminucién
de haptoglobinas (< 10 mg/dL) y un alza de los re-
ticulocitos con prueba de antiglobulina directa ne-
gativa. En el frotis de sangre periférica se observan
esquistocitos (se define «esquistocitosis» como la pre-
sencia de > 1% de esquistocitos en sangre periférica
o bien > 3 esquistocitos por campo) y, en ocasiones,
policromasia; prueba de Coombs directo negativa.
Los tiempos de coagulacién raramente estan prolon-
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gados en la PTT, lo que ayuda a diferenciarla de la
coagulacion intravascular diseminada, en la cual si
lo estan. El estandar es la medicién de los niveles de
ADAMTS13, en donde niveles < 10% son confirma-
torios de la enfermedad. Es importante aclarar que
la medicién de ADAMTS13 no garantiza el diagnés-
tico ni la decisién terapéutica; sin embargo, es im-
portante para el pronéstico.! Se dice que aquellos
individuos con niveles de actividad de ADAMTS13 <
5% son especificos para PTT, mas no identifica a los
sujetos en riesgo de recaida; mientras que aquellos
con niveles < 10% correlacionan con mayor riesgo de
recaida.!'2 En aquellos casos en los que la funcién
renal estd comprometida, ninguna prueba de labora-
torio debe detener el inicio de la plasmaféresis.

Tratamiento

La plasmaféresis diaria con o sin prednisona es el
tratamiento de eleccién; debe ser continuada hasta
que el recuento plaquetario y la LDH sean normales
y se resuelvan los signos de hemdlisis, por al menos
dos dias. La respuesta al tratamiento puede demorar
hasta tres semanas; después, se podra ir disminu-
yendo la frecuencia de la plasmaféresis. En caso de
no contar con plasmaféresis, se debera transfundir
plasma fresco congelado a 30 mL/kg/dia y referir a la
persona a plasmaféresis tan pronto como sea posible.
Se ha reportado que la mortalidad sin plasmaféresis
es hasta del 95%. Las complicaciones que han sido
reportadas con mayor frecuencia tras el uso de plas-
maféresis son hemorragia, neumotoérax, sepsis, paro
cardiaco por reaccién anafilactica al plasma y por
tamponade cardiaco.!?

Hasta ahora, la evidencia sugiere que el trata-
miento con plasmaféresis tiene un efecto terapéu-
tico transitorio. Agentes inmunomoduladores como
esteroides, rituximab, vincristina y ciclofosfamida
han mostrado una remisién a largo plazo.'* De igual
manera, han sido empleados con resultados favora-
bles en casos refractarios a plasmaféresis mas este-
roide.' El rituximab ha sido reportado como ttil en
algunos casos de PTT asociada a LES refractario a
tratamiento, logrando una respuesta del 50%. Hacen
falta mas estudios para tener mejor evidencia acerca
del empleo del rituximab.'6-18

Se recomienda no transfundir plaquetas a menos
que exista la presencia de sangrado que ponga en pe-
ligro la vida; de igual manera, hay que evitar trans-
fundir paquetes globulares.®1?

La mortalidad es de aproximadamente 15%;’ has-
ta un 50% de las muertes pueden ser atribuidas a

causas hospitalarias como sepsis, hemorragia y trom-
bosis.? De 25 a 45% de los pacientes tienen recidiva
en los primeros 30 dias de la remisién inicial y 12-
40% presentan recaidas tardias; en estos casos, se de-
bera reiniciar la plasmaféresis y valorar la adminis-
tracién de un inmunosupresor.'820 Hasta ahora, la
indicacién de mantener un agente inmunosupresor
o medir los niveles de ADAMTS13 durante la fase de
remisién permanece incierta.?! El pronéstico a largo
plazo es sombrio, pues una vez diagnosticada la en-
fermedad, la calidad de vida del individuo disminuye
considerablemente, con pérdida progresiva de la me-
moria y fatiga crénica.?!

DISCUSION

La asociacién entre lupus y PTT es poco comin; sin
embargo, la presencia de una de ellas obliga a descar-
tar la otra debido a la letalidad de ambas patologias.

La asociacién entre PTT y LEG ha sido raramente
descrita; el diagnéstico de PTT en sujetos con LEG
es complejo en el campo clinico debido a que ambas
enfermedades comparten caracteristicas clinicas que
se sobreponen unas con otras.? La mayoria de las
investigaciones previas en donde se contempla PTT
en personas con LES han sido s6lo reportes de casos
muy aislados;*!0 por lo tanto, las caracteristicas cli-
nicas, los factores de riesgo y la mortalidad en este
grupo particular de pacientes aun no ha sido descri-
ta.!* Generalmente, la PTT se desarrolla en indivi-
duos previamente con diagnéstico de lupus; existen
escasos reportes en donde el lupus se manifiesta
tiempo después del diagnéstico de PT'T, y es aun més
infrecuente que se presenten lupus y PTT al mismo
tiempo. En una serie de 26 sujetos con LEG, sélo tres
desarrollaron PTT de forma simultanea al diagndsti-
co de LEG, mientras que 23 manifestaron PTT tras
el diagnéstico.

Al parecer no existe asociacion entre edad, sexo y
tiempo de diagnéstico con LEG que favorezca la apa-
riciéon de PTT.

Se ha visto que las personas lipicas que desarro-
llan PTT tienen, en promedio, niveles mas bajos de
C3 que los pacientes que no desarrollan PTT. En
cuanto a la presencia de autoanticuerpos, se ha ob-
servado que no existe diferencia entre los individuos
que tienen lupus y aquellos que tienen lupus y PTT.??

Algunos factores de riesgo que han sido identifica-
dos en la asociacién entre lupus y PTT son: a) tener
un indice de actividad de lupus eritematoso sistémico
> 10, b) nefritis previa, ¢) LEG que afecte al sistema
nervioso central, d) sindrome antifosfolipido, d) LEG



Jordan-Rios Ay cols. Pdrpura trombocitopénica trombdtica asociada a nefritis Ilupica

activo o serositis, e) elevacion de la presién arterial
pulmonar.

Como factores de riesgo que aumentan la mortali-
dad en sujetos con lupus y PTT, han sido descritos los
siguientes: a) un tiempo entre el debut de PTT y el
inicio de la plasmaféresis > 15 dias, b) infeccién y c)
alteraciones neurolégicas (cefalea, crisis convulsivas,
afasia, alteracion del estado mental). De todos ellos,
cursar con infeccién de cualquier tipo se identificé
como el factor de riesgo que otorga la mayor mor-
talidad en personas con lupus y PTT (hasta 87.5%
mortalidad, p = 0.035).2!

En una serie de 114 pacientes con LEG, 15 de-
sarrollaron tnicamente anemia hemolitica autoin-
mune (AHA), pero no cumplieron los criterios para
ser diagnosticados con PTT, por lo que se ha suge-
rido que la AHA aislada es mas bien un marcador
de exacerbacion del LEG y son necesarios los demés
criterios diagndsticos para establecer el diagnéstico
de PTT.23 Por lo tanto, en estos individuos es indis-
pensable establecer con certeza el diagnédstico de
PTT y diferenciarlo de una exacerbacion de lupus;
asimismo, la prontitud con la que se pueda iniciar el
tratamiento en sujetos lipicos que desarrollan PTT
sera fundamental para su pronéstico.

Si bien es cierto que la medicién del ADAMTS13
es de gran ayuda para corroborar el diagnéstico de
PTT, esta prueba no es absolutamente certera, pues-
to que hay reportes de pacientes con lupus y deficien-
cia de ADAMTS13 que no desarrollan PTT.?* En el
futuro, no sélo bastara la medicién del ADAMTS13,
sino que sera necesario medir también el inhibidor
de dicha metaloproteasa.

La sospecha de PTT en todo individuo con LEG es
fundamental, pues la prontitud con la que se inicia
el tratamiento impacta de manera positiva en el pro-
néstico del sujeto.

CONCLUSIONES

* Las microangiopatias trombocitopénicas tromboé-
ticas se caracterizan por trombocitopenia, anemia
hemolitca microangiopatica y trombosis microvas-
culares.

* Anemia hemolitica microangiopatica y tromboci-
topenia son suficientes para establecer el diagnos-
tico clinico de PTT.

* La asociacién entre lupus y PTT es infrecuente,
por lo que se requiere un alto grado de sospecha
para obtener el diagnéstico. El debut simultdneo
de ambas enfermedades es aiin mas raro, lo que lo
convierte en un reto clinico.

10.

11.

12.

13.

14.
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Se trata de dos patologias que, juntas, tienen una
alta mortalidad.

En personas con LEG y PTT, el factor de riesgo
que otorga una mayor mortalidad es cursar con un
proceso infeccioso.

La medicién de ADAMTS13 no garantiza el diag-
néstico ni la decisién terapéutica; sin embargo, es
importante como marcador prondstico.

Los agentes inmunomoduladores han mostrado
cierta utilidad para casos refractarios; sin embar-
go, hacen falta mas estudios que confirmen dicha
utilidad.

El pronéstico del paciente depende en gran me-
dida de la prontitud con la que se inicie el trata-
miento.
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