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RESULTADOS ANALÍTICOS
Los signos de alarma o sospecha más frecuentes son (14): 
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Tipo de microangiopatía trombótica (MAT), poco frecuente, caracterizada 
por episodios de trombocitopenia y anemia hemolítica microangiopática 
debido a una trombosis microvascular diseminada (1-8)

Habitualmente presenta un curso clínico agudo, con tendencia a 
la recaída y asociación ocasional de otros trastornos autoinmunes

La descripción de la pentada clínica clásica de la PTT a  de fiebre,
anemia hemolítica microangiopática, trombocitopenia, disfunción 
renal y alteraciones neurológicas, no la presentan todos los pacientes  (4,5)

Su diagnóstico urgente es importante, ya que, sin tratamiento, la mortalidad 
es del 90% y la mitad de las muertes en las primeras 24 horas tras su debut  (1-3,8,9)

Deben confirmarse los parámetros hematológicos. Solicitar un
frotis en sangre periférica para la búsqueda de esquistocitos
(>1%)(12) ,niveles de bilirrubina, LDH, estudio con troponina T(24). 
Un Coombs directo negativo, niveles de haptoglobina baja o 
ausente y/o niveles altos de reticulocitos (>120x109 /L)(10) son 
pruebas clarificadoras de la patología(12). En la analítica de orina, 
niveles de creatinina y la aparición de hemoglobinuria (orinas 
oscuras) y proteinuria pueden ser signo del daño renal(12)

El principal diagnóstico diferencial para la PTTa es el Síndrome
Hemolítico Urémico (SHU), otra forma de microangiopatía
trombótica (MAT)(10, 13).
Otros diagnósticos diferenciales son la presencia de MAT
asociada a trasplante de órganos, embarazo (preeclampsia) y
ciertas enfermedades (sepsis, hemólisis, síndrome de Evans,
trombocitopenia aislada, anemia hemolítica aislada y
manifestaciones isquémicas relacionadas con enfermedades
autoinmunes como el lupus)(10, 14)

Los pacientes que presentan alta probabilidad de PTTa por los
scores o tienen confirmación de diagnóstico, recomendamos el
inicio inmediato de tratamiento. Este consistirá en recambio
plasmático(22), acompañado de glucocorticoides sistémicos(23),
otros inmunosupresores y terapias dirigidas (caplacizumab)             (27)

La aparición de esquistocitos en el frotis de sangre es el sello
morfológico de la enfermedad. Su valor umbral descrito del 1%(10)

Prueba que proporciona el diagnóstico diferencial de una MAT. 
Un valor umbral de actividad <5-10% y la presencia de un 
inhibidor contra ADAMTS13 evidencia un caso de PTTa(12, 16). El 
90% de los casos de PTTa con actividad ADAMTS13 <5%, están 
asociados a la presencia de anticuerpos anti-ADAMTS13(19, 20). 
Los intervalos de referencia establecidos de la actividad de 
ADAMTS13 definitoria de PTTa es del 5-10%(12, 17, 18)

Ante una sospecha de PTTa, hay que ingresar al paciente de forma
urgente. Paralelamente, tomaremos una muestra de sangre que
será congelada y remit ida al centro de referencia asignado para la
determinación de los niveles de ADAMTS13 y la presencia de
anticuerpos(11).
La PTTa se confirma, si el umbral de actividad de ADAMTS13 es
<10%(12)

Si se presentan las alteraciones hematológicas indicadas, y
descartadas otras causas, es preciso contactar con
Hematología para completar el estudio y solicitar pruebas
complementarias, ya que podemos estar ante la presencia de
una MAT(12)

Ante la sospecha de PTTa, es recomendable realizar los scores
PLASMIC o Francés(21,25). PLASMIC score, más utilizado, es una
herramienta de predicción clínica de siete componentes que
evalúa de forma fiable y poder discriminatorio significativo la
probabilidad, previa a la prueba, de una deficiencia grave de
ADAMTS13(21).
Cuando el valor de PLASMIC >6, existe una alta probabilidad de
actividad de ADAMTS13<10%

Descarga aquí el algoritmo interactivo 
de diagnóstico y derivación.

Más información en: conocelaptta.es 


