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;QUE ES LA PURPURA TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA ADQUIRIDA O PTTa?

>» Tipo de microangiopatia trombética (MAT), poco frecuente, caracterizada >» Ladescripcion de la pentada clinica clasica de la PTT a de fiebre,

por episodios de trombocitopenia y anemia hemolitica microangiopatica anemia hemolitica microangiopatica, trombocitopenia, disfuncion

debido a una trombosis microvascular diseminada ('-® renal y alteraciones neurologicas, no la presentan todos los pacientes “°
> Sudiagnoéstico urgente es importante, ya que, sin tratamiento, la mortalidad >»  Habitualmente presenta un curso clinico agudo, con tendencia a

es del 90% y la mitad de las muertes en las primeras 24 horas tras su debut (-329) la recaida y asociacion ocasional de otros trastornos autoinmunes

ALGORITMO DE DIAGNOSTICO Y RAPIDA DERIVACION ELABORADO POR UN GRUPO DE EXPERTOS EN HEMATOLOGIA Y MEDICINA DE URGENCIAS *@2®

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS DESCARTAR OTRAS CAUSAS
e Deben confirmarse los parametros hematoldgicos. Solicitar un e El principal diagnéstico diferencial para la PTTa es el Sindrome
frotis en sangre periférica para la busqueda de esquistocitos Hemolitico Urémico (SHU), otra forma de microangiopatia
(>1%)? ,niveles de bilirrubina, LDH, estudio con troponina T?4, trombética (MAT)(%.13),
Un Coombs directo negativo, niveles de haptoglobina baja o Otros diagndsticos diferenciales son la presencia de MAT
ausente y/o niveles altos de reticulocitos (>120x109 /L)(10) son asociada a trasplante de 6rganos, embarazo (preeclampsia) y
pruebas clarificadoras de la patologia'?. En la analitica de orina, ciertas enfermedades (sepsis, hemdlisis, sindrome de Evans,
niveles de creatinina y la aparicion de hemoglobinuria (orinas trombocitopenia aislada, anemia hemolitica aislada y
/ \ ~ oscuras) y proteinuria pueden ser signo del daio renal? manifestaciones isquémicas relacionadas con enfermedades
; H (10, 14)
: PACIENTE S §Aj HISTORIA CLINICA. autoinmunes como el lupus)
l J PRUEBAS ANALITICAS
= - - - -
& - [i EXPLORACION ) SOSPECHA DE PTTa INICIO DE TRATAMIENTO
\ URGENCIAS / /¢ SIGNOS Y SINTOMAi v v e Ante una sospecha de PTTa, hay que ingresar al paciente de forma e Los pacientes que presentan alta probabilidad de PTTa por los
urgente. Paralelamente, tomaremos una muestra de sangre que scores o tienen confirmacion de diagnéstico, recomendamos el
HEMOGRAMA ORINA sera congelada y remit ida al cento de referencia asignado para la inicio inmediato de tratamiento. Este consistira en recambio
determinacion de los niveles de ADAMTS13 y la presencia de plasmatico??, acompaiado de glucocorticoides sistémicos®?,
' anticuerpos(". otros inmunosupresores y terapias dirigidas (caplacizumab) @7
-------------------- v La PTTa se confirma, si el umbral de actividad de ADAMTS13 es
<1 00/ (12)
DESCARTAR ’
OTRAS CAUSAS
Sepsis
letus SOSPECHA DE MAT ESQUISTOCITOS
e Si se presentan las alteraciones hematoldgicas indicadas, y e La aparicion de esquistocitos en el frotis de sangre es el sello
@ DERIVACION “ ACTIVAR TRASLADO descartadas otras causas, es preciso contactar con morfoldgico de la enfermedad. Su valor umbral descrito del 1%
@ HOSPITAL 3¢ Cédigo de Emergencia Hematologia para completar el estudio y solicitar pruebas
: complementarias, ya que podemos estar ante la presencia de
! una MAT(?
1
1
i SCORE PROBABILIDAD PTTa DETERMINACION DE ADAMST13 Y ANTICUERPOS
1
: ® Ante la sospecha de PTTa, es recomendable realizar los scores ® Prueba que proporciona el diagnéstico diferencial de una MAT.
| PLASMIC o Francés?'29, PLASMIC score, mas utilizado, es una Un valor umbral de actividad <5-10% y la presencia de un
Ny : : : herramienta de prediccidn clinica de siete componentes que inhibidor contra ADAMTS13 evidencia un caso de PTTa('% %), El
EE ACTIVACION Y COORD'?QFL%:JE‘:;‘;Q?’? . evalua de forma fiable y poder discriminatorio significativo la 90% de los casos de PTTa con actividad ADAMTS13 <5%, estan
SO0—=0= g g 4 : probabilidad, previa a la prueba, de una deficiencia grave de asociados a la presencia de anticuerpos anti-ADAMTS13('.20),
. : ADAMTS13@", Los intervalos de referencia establecidos de la actividad de
| Cuando el valor de PLASMIC >6, existe una alta probabilidad de ADAMTS13 definitoria de PTTa es del 5-10%('217.1®)
— : actividad de ADAMTS13<10%
‘= oy a URGENCIAS :
1
I!I EJ Hospital RECEPTOR :
| vy
; o RESULTADOS ANALITICOS
, DE TA
@ & HE'.V,'ATOLOG'A PRUEBAS > OTRAS CAUSAS Los signos de alarma o sospecha mas frecuentes son (4;
Aceptacion INGRESO COMPLEMENTARIAS . SHU
: OTRAMAT
Anemia Trombocitopenia o
leve-moderada severa Creatinina normal o Elevacion de la
(niveles de Hemoglobina<10 g/dL) (niveles de plaquetas<50 x10°/L), mOderadamente bilirrUbina
sin leucopenia elevada indirecta y LDH
asociada

IMPORTANTE RECORDAR

INGRESO Muestra de sangre
HOSPITALARIO (congelar)
’
(> D Si se presenta Anemia (Hemoglobina<10 g/dL) NO d t
Score probabilidad PTTa Deterninacic ; ) 5 NO escartar
(score PLASMIC o Francés) S A AMTCTn J con Tomch“openla (p-laqueta-3<50 x10 /L) la pOSIbllldad de una MAT
ADAMTSIS sin Leucopenia asociada
y anticuerpos %:2 P
: \
Confirmacién diagnéstico PTTa é
_Sl_ el Hospital no t_ilspone de _ DERIVAR
Servicios de laboratorio de urgencias
\
4
Pensar en una MAT. NO ESPERAR E INGRESAR
Hacer Plasmic Score, si >6
INICIO p 5 En presencia de esquistocitos COMENZAR TRATAMIENTO para PTTa
TRATAMIENTO ‘ (ademas, recoger una muestra de sangre
para la determinacion de ADAMTS13 y anticuerpos).
\
\ o, r
- / - La derivacion al Hospital de
7 tercer nivel > CON CARACTER DE URGENCIA
) o . 7 ha de realizarse
Descarga aqui el algoritmo interactivo NMVEL
de diagndstico y derivacion. \
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