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Afectacion neurolégica como
manifestacion de puarpura
trombocitopénica trombética

Neurological involvement as manifestation of

thrombotic thrombocytopenic purpura.

Laura Leticia Pérez-Corrales,* Victor Manuel Zaragoza-Sandoval,? David Arturo

Lépez-Martinez?

Resumen

ANTECEDENTES: La pdrpura trombocitopénica trombética es una microangiopatia
trombdtica rara con prevalencia anual de 10 casos por millén de personas e incidencia
anual de un caso nuevo por millén de personas. Se define por una deficiencia grave
en ADAMTS13. El reconocimiento rapido de su causa es decisivo para el tratamiento
correcto de los pacientes, puesto que se asocia con un diagnéstico erréneo en alre-
dedor del 30% de los casos. Asimismo, el uso de puntuaciones clinicas junto con
la medicién de la actividad de ADAMTS13 es fundamental para confirmar o excluir
el diagnéstico de purpura trombocitopénica trombética. La pentada histérica de
fiebre, trombocitopenia, anemia hemolitica microangiopatica, sintomas neurolégi-
cos e insuficiencia renal que solia definir la pdrpura trombocitopénica trombdtica
parece obsoleta, ya que varios estudios han demostrado que estos cinco sintomas
estaban presentes en menos del 10% de los pacientes con una enfermedad aguda.
La plasmaféresis sigue siendo la piedra angular del tratamiento actual de la pdrpura
trombocitopénica trombética.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 47 afios de edad sin antecedentes mé-
dicos de importancia con cuadro clinico sugerente de purpura trombocitopénica
trombdtica.

CONCLUSIONES: En un entorno de emergencia, el diagnéstico de parpura trombocito-
pénica trombdtica es un desafio debido a que la enfermedad es poco frecuente, ademas,
necesita un diagnéstico diferencial temprano para iniciar el tratamiento apropiado de
manera oportuna, de lo contrario, puede llevar a retraso en el tratamiento que puede
afectar el pronéstico del paciente.
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Abstract

BACKGROUND: Thrombotic thrombocytopenic purpura is a rare thrombotic micro-
angiopathy with annual prevalence of 10 cases/million people and annual incidence
of one new case/million people. It is defined by a severe deficiency in ADAMTS13.
Rapid recognition of its etiology is decisive for the correct treatment of patients,
since it is associated with a misdiagnosis in about 30% of cases. Likewise, the use
of clinical scores in conjunction with the measurement of ADAMTS13 activity is
crucial to confirm or exclude the diagnosis of thrombotic thrombocytopenic pur-
pura. The historical pentad of fever, thrombocytopenia, microangiopathic hemolytic
anemia, neurological symptoms, and renal failure that used to define thrombotic
thrombocytopenic purpura seems outdated, since several studies have shown that
these five symptoms were present in less than 10% of patients with an acute illness.
Plasmapheresis remains the cornerstone of current thrombotic thrombocytopenic
purpura treatment.

CLINICAL CASE: A 47-year-old male patient with no significant medical history with
a clinical picture suggestive of thrombotic thrombocytopenic purpura.
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CONCLUSIONS: In an emergency setting, the diagnosis of thrombotic thrombocyto-
penic purpura is a challenge because the disease is rare, in addition, it needs an early
differential diagnosis to initiate appropriate treatment in a timely manner, otherwise it
may lead to a delay in treatment, which can affect the prognosis of the patient.
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ANTECEDENTES

La pulrpura trombocitopénica trombética es
una microangiopatia trombética rara con pre-
valencia anual de 10 casos/millén de personas
e incidencia anual de un caso nuevo/millén de
personas. Es definida por una deficiencia grave
en ADAMTS13."%3 Es un trastorno desafiante y
potencialmente mortal para los hematélogos
porque: los criterios de diagnéstico no son
precisos y la supervivencia es solo del 10% sin
tratamiento con plasma. La decisién critica es
determinar si la probabilidad del diagndstico
de purpura trombocitopénica trombética es su-
ficiente para justificar los riesgos del tratamiento
con plasmaféresis.’?

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 47 afos de edad sin
antecedentes de importancia que ingresé a
hospitalizacion por padecer un cuadro de cuatro
semanas de evolucién con malestar general y
debilidad generalizada, con posterior aparicion
de petequias en ambos hemitérax. El hemograma
documenté anemia leve y trombocitopenia seve-
ra (Cuadro 1). Se corroboré una microangiopatia
trombética (MAT) al padecer anemia hemolitica
con Coombs directo negativo, esquistocitos en
sangre periférica (Figura 1) y trombocitopenia.
Recibié tratamiento con inmunoglobulina in-
travenosa a dosis de 0.4 mg/kg al dia durante 5
dias y posteriormente corticosteroide intravenoso

(dexametasona 0.5 mg/kg al dia) durante 5 dias,
asi como transfusién de concentrados plaque-
tarios. A los 14 dias de su hospitalizacion el
paciente tuvo alteracion neurolégica secundaria
a un ataque isquémico transitorio sin evidencia
de hemorragia o isquemia en la tomografia de
craneo simple. Posteriormente inicié con cefa-
lea, crisis convulsivas y deterioro neurolégico,
por lo que se realizé intubacién orotraqueal, de
manera simultanea, tuvo aumento de la creati-
nina sérica. Se establecio el diagnéstico clinico
de purpura trombocitopénica trombética y se
inici6 recambio plasmatico 1.0 volemias por un
dia; sin embargo, tuvo evolucién clinica térpida
con posterior desenlace fatal.

CONCLUSIONES

El diagndstico de purpura trombocitopénica
trombdtica es un desafio, necesita un diagndstico
diferencial temprano para iniciar el tratamiento
apropiado. El reconocimiento rapido de su causa
es decisivo para el tratamiento correcto de los
pacientes, puesto que se asocia con un diagnos-
tico erréneo en alrededor del 30% de los casos.'
La pentada histérica de fiebre, trombocitopenia,
anemia hemolitica microangiopatica, sintomas
neurolégicos e insuficiencia renal que solia
definir la parpura trombocitopénica trombética
parece obsoleta, ya que varios estudios han
demostrado que estos cinco sintomas estaban
presentes en menos del 10% de los pacientes
con una enfermedad aguda.’ El uso de pun-
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Resultados de laboratorio del caso

| Hemoglobina 11.9 g/dL (VN, 14-17 g/dL)
VCM, 88.0 fL (VN, 84-96 fL)
Biometria hematica completa RDW, 14.9% (VN, 11.5-14.5%)
| Plaquetas, 6x10%/pL (VN, 141-400 x 10°/pL)
Leucocitos, 9340 x 103/pL (VN, 5-10 x 10%/pL)
1 Bilirrubina total, 2.89 mg/dL (VN, < 1.2 mg/dL)
1 Bilirrubina indirecta, 2.11 mg/dL (VN, 0.1-1 mg/dL)
Hemdlisis 1 DHL, 1077 U/L (VN, 135-225 U/L)
1 Conteo de reticulocitos, 13.2% (VN, 0.5-2.3%)
Prueba de Coombs directo negativo
BUN, 17.3 mg/dL (VN, 6-20 mg/dL)
Pruebas de funcién renal y uroandlisis ~ Creatinina, 0.7 mg/dL (VN, 0.7-1.2 mg/dL)
Uroanalisis normal
1 VSG 22 mm/h (VN, 0-15 mm/h)
ANA no disponible, y anti-dsDNA negativo

Serologfa Anticardiolipina, Ac B-2 glicoproteina y anticoagulante lGpico negativos
Factor reumatoide no disponible y anti-CCP normal

Coagulacion TP, INR, TTP normales

Infeccioso anti-VIH, anti-VHB, anti-VHC negativos

ADAMTS13 No disponible
Radiografia de térax: normal

Imagenologia Tomografia computada de craneo simple: normal, sin evidencia de sangrado o
isquemia

VN: valor normal.

| tuaciones clinicas junto con la medicién de la

actividad de ADAMTS13 es fundamental para
confirmar o excluir el diagnéstico de purpura
trombocitopénica trombdtica.! La puntuacién
PLASMIC demostré por primera vez en 2017
predecir concentraciones de ADAMTS13 infe-
riores al 10% con alta sensibilidad con un punto
de corte > 5, siendo una valiosa herramienta
clinica cuando no se dispone de tal prueba y se
necesita una terapia urgente.** Esta puntuacion
debe aplicarse en combinacién con el juicio
clinico en los casos en los que el médico no esté
seguro de sus hallazgos.” Nuestro paciente tenia
4 de los 5 criterios de la pentada caracteristica,
una puntuacién PLASMIC alta (7) con riesgo
alto (96.2%) de prediccion de la actividad en-
zimdtica de ADAMTS13 < 10%; sin embargo el

s Uatamiento 6ptimo inicié de una manera tardia.
Figura 1. Patrén hemolitico: anisopoiquilocitosis, El diagnéstico de pdrpura trombocitopénica

anisocromia, esquistocitos (hematies fragmentados), trombdtica en un entorno de emergencia es un
policromatofilia. desafio porque la enfermedad es poco frecuente,
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lo que puede llevar a retraso en el tratamiento
que puede afectar el prondstico, como en el caso
de nuestro paciente.
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