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trombocitopénica autoinmune
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Introducción

Presentamos el caso de una mujer de 65 años, sin antecedentes médicos personales de inte-
rés, que acude al servicio de urgencias por un cuadro de dolor torácico opresivo de una semana 
de evolución junto con aparición de ictericia generalizada y hematomas de pequeño tamaño de 
predominio en las extremidades y el tronco. Analíticamente, junto a una anemia hemolítica no 
inmune y trombopenia grave, asociaba un deterioro de la función renal (creatinina: 1,40 mg/dL) 
y una mínima elevación de marcadores de daño miocárdico (troponina I: 0,1 ng/mL). 
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Inicialmente, ante la sospecha de púrpura trombocito-
pénica trombótica (PTT) (plasmic score [puntuación 
plasmática]: 7; y French score [puntuación de French]: 2) 
se inicia tratamiento con recambios plasmáticos tera-
péuticos (RPT) diarios, en combinación con corticote-
rapia (bolo de metilprednisolona 125 mg en el día 0, 
seguido de prednisona a dosis de 1 mg/kg/día en días 
sucesivos). 

En el día +3, se recibe el resultado de actividad de 
ADAMTS13 (0%), que confirma la sospecha diagnósti-
ca. Se solicita el uso de caplacizumab y se asocia tra-
tamiento con rituximab* 375 mg/m2 intravenoso (i.v.) 
semanal. Se inicia caplacizumab diario en el día +4 
(dosis de 10 mg i.v. previa a recambio plasmático, pos-
teriormente 10 mg/día subcutáneo tras RPT). Comple-
ta un total de diez RPT hasta su suspensión una vez 
que alcanza la respuesta clínica. Es dada de alta hos-
pitalaria tras 11 días de ingreso. 

Continúa en seguimiento en consultas externas de he-
matología, donde recibe tratamiento con caplacizu-
mab hasta completar 30 días después del último RPT 
(siguiendo la recomendación de la ficha técnica), cor-
ticoterapia (descenso progresivo, desde prednisona 
60 mg/día hasta 20 mg/día durante seis semanas) y 
rituximab* semanal hasta completar cuatro dosis. 
Mantiene la respuesta completa hematológica, aun-
que con determinaciones seriadas de ADAMTS13 del 
0% y título alto de inhibidor. 

Presentación clínica
La paciente acude para seguimiento a los seis días tras 
la suspensión de caplacizumab para decidir la estrategia 

a seguir, dado que persistían los niveles de ADAMTS13 
indetectables. Mantiene tratamiento con prednisona a 
dosis de 20 mg/día. En la anamnesis, no refiere sinto-
matología y presenta una exploración sin hallazgos. 

Datos de laboratorio
En el estudio analítico, se objetiva: creatinina: 1,01 mg/dL; 
tasa de filtrado glomerular: 54,8 mL/min; bilirrubina to-
tal: 1,58 mg/dL; lactato-deshidrogenasa: 838 U/L (previa: 
332 U/L); troponina: 0 ng/mL; hemoglobina: 12,1 g/dL; 
plaquetas 11 x 103/µL (previas: 324 x 103/µL); leucoci-
tos 7,8 x 103/µL.

Motivo de presentación/interés
Presentamos el caso de una paciente con PTT adquiri-
da tratada en el momento del diagnóstico con RPT, 
corticoterapia, rituximab* y caplacizumab, que presen-
ta una exacerbación a los 36 días de finalizar los RPT y 
a los seis días de haber finalizado tratamiento con ca-
placizumab. 

Solución del caso en la vida real
Cuando se diagnostica la exacerbación, se reanudan 
los RPT diarios (se realizan un total de seis), se reintro-
duce caplacizumab y corticoterapia (1 mg/kg/día), y 
se administra la segunda tanda de rituximab* semanal 
(cuatro dosis). Se asocia tratamiento inmunosupresor 
con ciclofosfamida oral (100 mg/día), realizando un 
descenso de corticoterapia hasta su suspensión. La 
paciente alcanza la remisión clínica con progresivo au-
mento en la actividad de ADAMTS13 y negativización 
del título de inhibidor (al mes) (Figura 1 y 2).

*Rituximab no tiene indicación para el tratamiento de púrpura trombocitopénica trombótica adquirida.

Figura 1. Esquema terapéutico en el debut y evolución de la ADAMTS13.
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Otras posibles soluciones en base a la 
experiencia acumulada en la vida real
Mantenimiento de caplacizumab, hasta alcanzar un 
nivel mínimo de ADAMTS13 por encima del 20% en 
dos determinaciones en semanas sucesivas durante 
el seguimiento, y valorar el inicio precoz de un nuevo 
inmunosupresor para conseguir dicha respuesta de 
ADAMTS13 con negativización del inhibidor, con el fin 
de evitar la exacerbación previsible. 

Novedad
La experiencia apoya una estrategia terapéutica indivi-
dualizada y guiada por la monitorización de ADAMTS13 
que permitirá adecuar el tratamiento inmunosupresor 
y un uso óptimo de caplacizumab, con impacto en cos-
te-beneficio1-3. 
 

Principales conclusiones  
y aprendizajes
La actividad de ADAMTS13 es un marcador primordial 
en el seguimiento de los pacientes. El mantenimiento 
con caplacizumab combinado con la administración 
de inmunosupresores hasta lograr alcanzar niveles se-
guros de actividad ADAMTS13 es clave para evitar las 
exacerbaciones y recaídas.

Figura 2. Esquema terapéutico en la exacerbación y evolución de la ADAMTS13.
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