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Introducción

La púrpura trombótica trombocitopénica adquirida
(PTTi) es una microangiopatía trombótica (MAT) de ori-
gen autoinmune causada por la aparición de anticuer-
pos contra la enzima ADAMTS131,2. Esta metaloproteasa
es esencial para fragmentar los multímeros de Factor de
von Willebrand (FvW) y evitar la aparición de trombosis
espontánea, especialmente en los vasos de pequeño ca-
libre3. El descenso de su actividad en la PTTi se asocia a
un incremento de los multímeros del FvW de más alto

peso molecular en la circulación y un aumento en el
riesgo de la generación de trombos fundamentalmente
en la microvasculatura, que inducen el desarrollo de
trombocitopenia por consumo plaquetario, hemólisis
microangiopática con aparición de hematíes fragmenta-
dos (esquistocitos) y daño orgánico isquémico de inten-
sidad variable4. En general se asume que una actividad
de ADAMTS13 menor de un 10% es diagnóstica de
PTTi1.

La PTTi es una enfermedad rara, con una incidencia
en España de 2,6 casos/millón de habitantes por año5. El
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pico de edad de presentación son los 30-40 años, y es
más frecuente en mujeres y en la raza negra6. La etiolo-
gía de la PTTi no es claramente conocida. En menos de
la mitad de los casos es posible identificar un factor pre-
cipitante, como ciertas enfermedades sistémicas, infec-
ciones o vacunas, mientras que en el resto de los casos
es idiopática7. Se trata de una emergencia médica que
requiere de un diagnóstico precoz, ya que sin tratamien-
to específico la mortalidad supera el 90%5,8 y hasta un
20% en la era previa a caplacizumab9. Otra de las carac-
terísticas de esta enfermedad es la recurrencia hasta en el
40% de los casos8. Su baja prevalencia, junto a su amplia
variedad de síntomas y signos con los que puede debu-
tar hace, en ocasiones, muy difícil su sospecha clínica10.
Actualmente, el tratamiento consiste en la combinación
del recambio plasmático (RP), la terapia inmunosupreso-
ra con glucocorticoides, con o sin rituximab asociado, y
caplacizumab12. El RP persigue eliminar los multímeros
de alto peso molecular del FvW y el autoanticuerpo, ade-
más de reponer ADAMTS13. Los corticoides tratan de
frenar la producción del autoanticuerpo y, recientemen-
te, se ha incorporado un nuevo tipo de tratamiento, ca-
placizumab, que es un nanoanticuerpo bivalente que ac-
túa bloqueando el dominio A1 del FvW impidiendo su
unión de las plaquetas y, por lo tanto, evitando la trom-
bosis microvascular13. Es la única terapia dirigida específi-
camente al tratamiento de la PTTi y su administración
precoz14,15 ha demostrado reducir la duración de la trom-
bocitopenia y el riesgo de presentar un evento compues-
to (muerte, recaída, evento tromboembólico) en pacien-
tes con PTTi13. Estos datos se han corroborado
recientemente en varios estudios de vida real, subrayan-
do el papel fundamental de este fármaco en el trata-
miento de estos pacientes16-18.

Ante una enfermedad con alto riesgo vital asociado,
se requiere la sospecha y el manejo inicial en los SUH.
Tras los múltiples avances experimentados en los últi-
mos años en su diagnóstico y tratamiento, nace esta
revisión de un grupo de especialistas en medicina de
urgencias y de hematología y hemoterapia con alta ex-
periencia en el manejo de la PTTi. Los objetivos princi-
pales de este consenso han sido describir e identificar
los criterios de alarma para una rápida intervención
ante una sospecha diagnóstica de PTTi, y coordinar con
el servicio de hematología el ingreso del paciente en el
propio centro o bien su derivación a uno que propor-
cione los recursos necesarios para su tratamiento de
forma precoz.

Método

Diseño

Para la realización del proyecto, se ha llevado a
cabo una revisión y análisis de la evidencia científica
existente, de las guías nacionales e internacionales, jun-
to con el consenso de un grupo de expertos con am-
plia experiencia clínica e investigadora en el tema a
desarrollar.

Etapas del proyecto

Para el desarrollo del documento de recomendacio-
nes y algoritmos de diagnóstico y derivación de la PTTi,
se han seguido las etapas que se detallan a continua-
ción, resultado de 3 reuniones de trabajo:

1. Creación del grupo de trabajo. Para la puesta en
marcha del proyecto, se formó un grupo de trabajo
multidisciplinar con 8 profesionales: 4 hematólogos y
4 médicos de urgencias que ejercen en hospitales de
referencia y otros niveles, repartidos por la geografía
española con especial vinculación y dedicación al ám-
bito de la PTTi y la medicina de urgencias. La elección
de los participantes en este grupo se realizó entre he-
matólogos miembros de la Sociedad Española de
Hematología y Hematoterapia (SEHH) de reconocido
prestigio en el diagnóstico, tratamiento y seguimiento
de pacientes con PTT, tanto desde el punto de vista
clínico como curricular, y entre miembros de la
Sociedad Española de Medicina de Urgencias y
Emergencias (SEMES) designados por la secretaría
científica por su conocimiento de las urgencias en hos-
pitales de diverso nivel.

2. Identificación de las áreas clave. Durante el desa-
rrollo del proyecto, todos los miembros del grupo de
trabajo participaron en la estructura del documento, es-
tablecimiento de contenidos e identificación de aspec-
tos clave. En la primera reunión, se estableció el objeti-
vo principal del documento, que fue elaborar unas
recomendaciones dirigidas a un rápido diagnóstico, de-
rivación y tratamiento de los pacientes con sospecha de
PTTi en los SUH. También se establecieron las preguntas
a responder, metodología, información a recopilar, cri-
terios bibliográficos y calendario de trabajo en el proce-
so de elaboración de las recomendaciones.

3. Búsqueda bibliográfica. Para la búsqueda biblio-
gráfica se utilizaron como palabras clave: PTTi, microan-
giopatía trombótica, recambio plasmático, urgencias,
diagnóstico y tratamiento, y se revisaron todas las guías
nacionales e internacionales de práctica clínica para el
manejo de la PTTi. Se utilizó la base de datos PubMed
(http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed) para la revisión
bibliográfica, que se limitó a artículos publicados entre
2001 y 2021.

4. Análisis y síntesis de la evidencia científica. Tras la
lectura y valoración de las guías y publicaciones más
relevantes1,12,19,20,21, se organizaron dos reuniones con
los expertos para la puesta en común. En la primera, se
analizaron los protocolos existentes en los centros parti-
cipantes, se valoró su eficacia y se identificaron áreas de
mejora. En la segunda reunión, analizada la situación,
se establecieron las bases para la elaboración de la guía
práctica de recomendaciones consensuada entre ambas
especialidades, así como los algoritmos de trabajo para
el diagnóstico y la derivación desde el SUH al servicio
de hematología de los pacientes procedentes de hospi-
tales con diferentes servicios sanitarios y recursos de
una forma rápida y eficaz.

5. Escritura de recomendaciones. Los componentes
del grupo de expertos procedieron a la formulación de
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las recomendaciones específicas basadas en la evidencia
científica y en su experiencia clínica. Se procedió al
consenso y escritura de toda la información recopilada
y, mediante una puesta en común, se procedió a la ela-
boración de una guía de recomendaciones en la que
ambas especialidades establecieron los criterios de sos-
pecha clínica, pruebas complementarias, diagnóstico,
criterios de derivación y tratamiento en los SUH, según
las características del hospital receptor del paciente con
sospecha de PTTi/MAT.

6. Elaboración de algoritmos. Finalmente, se proce-
dió a la elaboración de los algoritmos para el diagnósti-
co y derivación de los pacientes con PTTi, o con sospe-
cha, en base a las recomendaciones previamente
consensuadas y redactadas. Estos algoritmos, pretenden
ser una herramienta de ayuda a los SUH en la rápida
identificación y manejo inicial de esta patología rara y
mortal.

El diagrama de flujo del trabajo realizado se incluye
en la Figura 1. El presente documento cuenta con el
aval científico de ambas sociedades científicas. No ha
sido necesaria aprobación por Comité Ético al no tratar
con datos de pacientes.

Resultados

Sospecha clínica

El debut clásico, con la pentada clásica descrita en
esta enfermedad, consistente en anemia hemolítica con
Coombs directo (CD) negativo, trombocitopenia, fiebre,
síntomas neurológicos e insuficiencia renal, solo aparece
en el 10% de los pacientes22 y no incluye daño de ór-
ganos con repercusión conocida en la PTTi como el co-
razón. Por ello, la PTTi se debe plantear como una op-

ción en todo paciente que presente anemia hemolítica
con CD negativo y trombocitopenia.

La hemólisis se asocia a un síndrome anémico (p.e.
astenia, disnea, mareo), ictericia y coluria. La trombocito-
penia asocia clínica hemorrágica de variable intensidad
que incluye desde sangrado mucocutáneo leve a hemo-
rragia cerebral intraparenquimatosa. La fiebre aparece
aproximadamente en el 10% de los pacientes8, junto
con otros síntomas generales como mialgias y artralgias.

La formación de trombos en la microvasculatura con-
diciona la isquemia de diferentes tejidos10. La isquemia ce-
rebral es la más frecuente (60%); se asocia a síntomas va-
riados como mareo, focalidad motora/sensitiva o incluso
coma23, según el territorio vascular y área afectadas. La
clínica neurológica suele ser fluctuante y tiende a ser recu-
rrente23. Aunque hasta el 69% puede presentar síntomas
gastrointestinales inespecíficos, el 35% de los pacientes
presenta isquemia mesentérica manifestada como dolor
abdominal o en ocasiones diarrea23. El daño cardiaco is-
quémico es también frecuente (25%), pudiendo ser asin-
tomático (detectándose en pruebas complementarias
como la elevación de enzimas miocárdicas) o desarrollar
un síndrome coronario agudo completo24. La lesión renal
suele manifestarse únicamente como proteinuria o hema-
turia aisladas y es rara la insuficiencia renal (10-27%) que
si aparece, suele ser leve o moderada, a diferencia de la
presente en el síndrome hemolítico-urémico, que suele ser
de mayor gravedad. Los pacientes con fallo renal pueden
presentar complicaciones graves asociadas, como pancrea-
titis grave o hipertensión maligna8.

En el 51% de los pacientes que presentan PTTi7,
esta es desencadenada por un proceso subyacente, por
lo que se puede asociar cualquier síntoma secundario a
la enfermedad primaria (Tabla 1), y los más frecuentes
son las enfermedades autoinmunes y las infecciones
bacterianas. El sexo femenino, la raza negra, la obesi-

Figura 1. Diagrama de flujo del trabajo desarrollado por el grupo de expertos para el diagnóstico y
manejo de la púrpura trombótica trombocitopénica adquirida en los SUH. PTTa: púrpura trombótica
trombocitopénica adquirida.
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dad y la presencia de locus HLA DRB1*11 son factores
predisponentes bien conocidos24-26.

Así, la historia clínica debe ser exhaustiva, preguntan-
do específicamente por episodios similares previos, enfer-
medades autoinmunes, consumo de nuevos fármacos,
aparición de infecciones intercurrentes y una anamnesis
rigurosa por aparatos y sistemas. La exploración física
debe ser completa, incluyendo signos vitales, búsqueda
de lesiones hemorrágicas mucocutáneas, auscultación
cardiopulmonar, exploración abdominal y neurológica.

Pruebas complementarias

Un estudio básico de laboratorio inicial ya puede
orientar a una sospecha clínica de PTTi26. En el hemogra-
ma suele objetivarse una anemia moderada con una he-
moglobina media de 8,5 g/dL (rango 5,4-14 g/dL), aun-
que en ocasiones la anemia es leve-moderada lo que
dificulta el diagnóstico, con trombocitopenia grave con
una cifra media de plaquetas de 25 x 109/L (rango
5-120 x 109/L) sin leucopenia5,8. Se trata de una anemia
hemolítica, por lo que, de estar disponibles, los reticuloci-
tos estarán aumentados, y también puede estarlo el volu-
men corpuscular medio. Como ya se ha mencionado, el
CD suele ser negativo. El estudio de hemostasia es nor-
mal, tanto en los tiempos básicos (tiempo de protrombina
y de tromboplastina parcial activado), como fibrinógeno
derivado y dímero D, aunque estos últimos pueden estar
ocasionalmente ligeramente elevados. En la bioquímica
básica de sangre destaca una elevación de bilirrubina total
en base al aumento de la bilirrubina indirecta y de la LDH
(lactato deshidrogenasa). Un 20-25% de pacientes pue-
den presentar insuficiencia renal con o sin alteraciones ió-
nicas21. Finalmente, las pruebas de función hepática (ASAT,
ALAT, GGT, fosfatasa alcalina) suelen ser normales. En la
Tabla 2 se detallan las pruebas de laboratorio disponi-
bles o no en los laboratorios de urgencias.

Ante un cuadro clínico y de laboratorio como el
mencionado, la existencia de una MAT debe considerar-
se una posibilidad diagnóstica que hay que descartar con
la máxima rapidez, por lo hay que contactar de forma
urgente con el servicio de hematología correspondiente
para completar el estudio. En primer lugar, hay que reali-
zar un frotis de sangre periférica para la búsqueda en el

microscopio óptico de esquistocitos, que en el caso de
una MAT estarán presentes en > 1% (1 esquistocito por
cada 100 hematíes observados). Los esquistocitos son
fragmentos de hematíes resultantes de la destrucción in-
travascular de los mismos (Figura 2), por lo que, aunque
indicativos, no son específicos de la PTTi. Otras alteracio-
nes analíticas que apoyan el cuadro de anemia hemolíti-
ca puede ser una haptoglobina indetectable.

En todos los pacientes con sospecha de PTTi se re-
comienda solicitar troponina y pro-BNP27, ya que más
de la mitad de los pacientes pueden presentar elevacio-
nes de estos marcadores aunque solo la mitad de ellos
presenta dolor torácico y el 60% alteraciones en el elec-
trocardiograma (ECG)24. Los cambios descritos en el
ECG pueden ser desde sutiles y precoces, como cam-
bios en la onda T o taquicardia sinusal, hasta elevacio-
nes del ST que suelen aparecer en fases más tardías. El
estudio con ecocardiografía transtorácica no suele ser
necesario en las primeras fases.

En la analítica de orina la aparición de hematuria y la
proteinuria aisladas son menos frecuentes y manifiestan
daño renal. Otras pruebas complementarias que se pue-
den realizar son las serologías urgentes de VIH, test de
embarazo, radiografía simple de tórax, así como hemocul-
tivos y urocultivo si hay fiebre asociada. En caso de clínica
neurológica, habría que realizar una tomografía computa-
rizada (TC) de cráneo con contraste, pero en ausencia de
ella debe valorarse su idoneidad según la estabilidad clíni-
ca del paciente y priorizando otras pruebas o técnicas. Por
último, según la clínica o antecedentes del paciente, se
pueden asociar otros estudios como lipasa y amilasa séri-
cas, para descartar la existencia de pancretitis asociada.

Derivación de pacientes

El manejo de la PTTi debe ser realizado en centros
con acceso a los medios técnicos que permitan el trata-
miento adecuado. Por ello, ante la sospecha de esta
entidad en los SUH, se debe contactar de forma urgen-
te con el servicio de hematología del centro para que
valore al paciente y continúe con el proceso diagnósti-

Tabla 1. Desencadenantes conocidos de la púrpura trombótica
trombocitopénica adquirida (PTTi)

Desecandenantes de la PTTi

Idiopática (50%)
Secundaria a proceso subyacente (50%)
– Enfermedades autoinmunes.
– Infecciones bacterianas.
– Embarazo.
– Cáncer.
– Infección por VIH.
– Fármacos.
– Trasplante de órgano sólido y de progenitores hematopoyéticos.
– Otros: pancreatitis, cirugía.

VIH: virus de inmunodeficiencia humana.

Tabla 2. Pruebas de laboratorio

Prueba
Laboratorio

de
URGENCIAS

Laboratorio
de

RUTINA
Hemograma X
Extensión de sangre periférico X
TTPA, TP, fibrinógeno derivado, Dímero-D X
Creatinina X
Bilirrubina total X
LDH X
ALAT/ASAT X
Troponina X
Reticulocitos X
Coombs directo X
Tiempo de trombina X
Haptoglobina X
Bilirrubina indirecta X
TTPA: tiempo de tromboplastina parcial activada; TP: tiempo de pro-
trombina; LDH: lactatodeshidrogenasa.
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co y terapéutico mediante el ingreso hospitalario. El al-
goritmo propuesto por el grupo de expertos para la
derivación de pacientes con sospecha de PTTi se inclu-
ye en la Figura 3.

En caso de que en el centro a donde ha llegado el pa-
ciente no disponga de un servicio de hematología que
pueda hacerse cargo de él, debe gestionarse la derivación
urgente del paciente al centro de referencia, mediante la
activación de un código rojo de traslado inmediato. En
aquellos casos que el paciente presente clínica neuroló-
gica grave, síndrome coronario agudo, o inestabilidad
hemodinámica, será necesario trasladar al paciente a la
unidad de cuidados intensivos26.

Diagnóstico

El diagnóstico confirmatorio de PTTi requiere la de-
terminación de la actividad plasmática del ADAMTS13 y
la detección y titulación de los anticuerpos an-
ti-ADAMTS13. Esta técnica no está disponible en los
SUH y solo se realiza en determinados centros especiali-
zados. El algoritmo diagnóstico propuesto por el grupo
de expertos se incluye en la Figura 4.

Existen actualmente varios sistemas de puntuación
(scores) para ayudar en el diagnóstico de la PTTi en el
contexto de una MAT. Consideramos los más apropia-
dos el desarrollado por el grupo francés de microangio-
patías29 y el PLASMIC29,30, que permiten predecir con
alta sensibilidad y especificidad una sospecha de PTTi y
deberían aplicarse siempre que no se pueda disponer
de los resultados de ADAMTS13 de manera inmediata
(Tabla 3)19.

En aquellos pacientes que la puntuación obtenida
indique una probabilidad pretest de déficit grave de ac-
tividad de ADAMTS13, se debe asumir el diagnóstico
de PTTi e iniciar el tratamiento de manera precoz. En

cambio, si la puntuación es intermedia o baja se debe-
ría individualizar la decisión terapéutica.

Otro novedoso modelo pronóstico, el AHC31, es ca-
paz de identificar pacientes con PTTi de peor pronósti-
co con alta probabilidad de ser refractarios al tratamien-
to. Está basado solo en la edad, hemoglobina y
creatinina sérica al diagnóstico, y podría cambiar el en-
foque terapéutico en los próximos años en estos
pacientes.

Si el paciente se encuentra en el centro donde se va
a continuar con la estrategia de diagnóstico y trata-
miento, hay que extraer muestras en tubo con anticoa-
gulante citrato y después de centrifugar se congelará a
–40°C el plasma obtenido para confirmar en un segun-
do tiempo el descenso de la actividad de ADAMTS13 y,
por lo tanto, el diagnóstico de PTTi19,32. Idealmente, las
muestras para el estudio de la actividad de ADAMTS13
deberían obtenerse antes de iniciar el tratamiento con
RP para evitar interferencias.

Además, se debe valorar guardar muestras para
completar el estudio y descartar otras causas de MAT,
como vitamina B12 y folato eritrocitario, estudios de
autoinmunidad, serologías víricas o estudios del
complemento.

Tratamiento20,33,34

El tratamiento debe iniciarse en todo paciente con
alta sospecha de PTTi (puntuación en la escala francesa
y PLASMIC de alta probabilidad). El tratamiento debe
ser precoz, ya que el 50% de las muertes por PTTi su-
ceden en las primeras 24 horas10,22. Los principales tra-
tamientos y su posología se resumen en la Tabla 4.

El RP se debe instaurar lo antes posible, preferiblemente
en las primeras 4-8 horas desde su sospecha, y debe em-
plearse el plasma fresco congelado (PFC) securizado como
solución de reposición. El RP debe realizarse diariamente y
tiene como objetivos retirar los anticuerpos anti-ADAMTS13
circulantes en el paciente y reponer parte de la concentra-
ción de ADAMTS13 con el plasma infundido. El RP se reali-
zará por cualquiera de los procedimientos disponibles en el
centro (ultracentrifugación o ultrafiltrado). Se recomienda
recambiar 1,5 volemias plasmáticas diarias, aunque en caso
de riesgo vital se podría valorar incrementar la frecuencia o
las volemias en la RP. En caso de que el RP no pueda ini-
ciarse en el tiempo aconsejado, se debe iniciar la transfu-
sión de PFC (25-30 ml/kg). El RP requiere la canalización de
un catéter venoso central de alto calibre. Previa a la misma,
se puede recurrir a la transfusión de plaquetas si existe
trombocitopenia grave20,33. En caso de reacciones alérgicas
al plasma, o si no se dispone de un plasma compatible (p.
ej. déficit grave de IgA), se deberá valorar con el servicio de
hematología la mejor alternativa disponible como solución
de reposición. Las sesiones de RP deben mantenerse hasta
las 48 horas de alcanzar una respuesta clínica completa,
definida como una cifra de plaquetas > 150 x 109/L. Los
fármacos que puedan ser eliminados mediante el recambio
plasmático deberían administrarse tras finalizar este.

El tratamiento con corticoides debe iniciarse simul-
táneamente a los RP. De forma clásica se utiliza predni-

Figura 2. Imagen al microscopio óptico (100x) de frotis de
sangre periférica con presencia de esquistocitos (flechas).
Cedido por el Servicio de Hematología-HGUGM.
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sona o metilprednisolona (MTP) a dosis de 1 mg/kg/
día, aunque también pueden plantearse dosis mas altas:
bolos de MTP de 1.000 mg o 10 mg/kg/24 horas du-
rante 3 días y posteriormente 2,5 mg/kg/día, si bien no
hay un consenso sobre las dosis utilizadas20,21,35,36.

Tanto las guías ISTH12 como las españolas, reciente-
mente publicadas21, recomiendan la utilización de capla-
cizumab en primera línea ante una alta sospecha clínica
de PTTi ( 90%) según la puntuación clínica12,19, ante un
evento agudo (primer episodio o recaída) o una exacer-
bación y refractariedad de la enfermedad. En los pacien-
tes que inician tratamiento con caplacizumab, dada una
alta sospecha de PTTi, es necesario confirmar su diagnós-
tico mediante la actividad plasmática de ADAMTS13 en
un máximo de 7 días. En pacientes con probabilidad
baja o intermedia, no se recomienda empezar el trata-
miento con caplacizumab hasta la confirmación del diag-
nóstico mediante determinación de la concentración de
ADAMTS13. Para iniciar el tratamiento con caplacizu-
mab, debe administrarse una primera dosis intravenosa
de 10 mg antes del primer RP y, posteriormente, una
dosis subcutánea de 10 mg diaria tras cada RP mientras
estos se mantengan y hasta los 30 días tras el último re-
cambio. La eficacia y seguridad de caplacizumab en pa-
cientes que sufrieron un episodio de PTTi ha sido estu-
diada en dos ensayos clínicos aleatorizados y controlados
(TITAN37 y HERCULES13,38). Los resultados mostraron una
reducción en el número de días hasta la normalización
en el número de plaquetas, número de muertes, eventos
vasculares, exacerbaciones, recurrencias, refractariedad y
días de tratamiento con RP13,37,38. Los principales efectos
adversos asociados al caplacizumab son las complicacio-

nes hemorrágicas, la mayoría de las veces leves y sin re-
querir la interrupción del tratamiento, y no se ha encon-
trado ningún efecto grave mortal asociado a la
administración del fármaco13-15.

Rituximab es un anticuerpo monoclonal anti-CD20.
Aunque no está aprobado su uso en PTTi, su administra-
ción en fases tempranas de la enfermedad se asocia un
menor riesgo de recaída precoz22. A pesar de que la do-
sis óptima no es conocida, la más comúnmente adminis-
trada es la de 375 mg/m2 IV/semana durante 4 semanas.
Debe administrarse después del RP y las reacciones du-
rante la infusión son su complicación más frecuente34,39.
Antes de administrar rituximab debe realizarse un estu-
dio serológico de hepatitis B en el paciente, por el riesgo
de reactivación asociado a su uso. Otra complicación
asociada a rituximab es la inmunosupresión secundaria a
la depleción de linfocitos B de la circulación.

Las transfusiones de componentes sanguíneos deben
individualizarse según el paciente. La transfusión de con-
centrados de hematíes (CH) se debe valorar si las cifras de
hemoglobina son < 7 g/dL o < 8 g/dl si las manifestaciones
clínicas lo recomiendan. La transfusión de plaquetas debe
ser evitada incluso en trombocitopenias graves, aunque se
puede realizar de forma aislada en caso de clínica hemorrá-
gica grave o previo a un procedimiento invasivo como la
colocación de una vía central para la realización de RP, sin
evidencia de que aumente el riesgo trombótico40,41.

El uso de anticoagulación está muy debatido.
Aunque no se recomienda el uso sistemático de antia-
gregación ni de anticoagulación en los pacientes con
PTTi, debe individualizarse el tratamiento en caso de
eventos trombóticos intercurrentes y la experiencia de

Figura 3. Algoritmo de derivación para la púrpura trombótica trombocitopénica adquirida propuesto
por el grupo de expertos de SEMES y SEHH. PTTi: púrpura trombótica trombocitopénica adquirida;
SEMES: Sociedad Española de Medicina de Urgencias y Emergencias; SEHH: Sociedad Española de
Hematología y Hemoterapia; MAT: microangiopatía trombótica; SHU: síndrome hemolítico urémico.
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cada centro. Por ello, hay grupos que recomiendan la
administración de tratamiento anticoagulante, en gene-
ral con heparinas de bajo peso molecular (HBPM) en
dosis profilácticas, siempre que el paciente alcance la
cifra de plaquetas de 50 x 109/L42.

Discusión

Las propuestas referidas por el grupo de expertos
para el diagnóstico y tratamiento de la PTTi son el pri-
mer documento de consenso centrado en recomenda-
ciones en los SUH. La guía práctica de tratamiento ur-
gente de las MAT publicada por el “Grupo de
Microangiopatía Trombótica del Hospital Universitario y
Politécnico de La Fe (Valencia)”34, se centra en la detec-
ción y tratamiento de las MAT en las primeras horas
desde su sospecha. A diferencia de nuestro trabajo, no
incluye las puntuaciones de probabilidad diagnóstica de
PTTi ni el uso de fármacos como rituximab o
caplacizumab.

El paso más importante para un correcto manejo de
estos pacientes es la sospecha clínica precoz, ya que el
riesgo de complicaciones grave es especialmente alto en
las primeras horas43,44. La experiencia publicada por Sawler
et al. pone de manifiesto que hasta en el 60% de los ca-
sos de PTTi atendidos en SUH recibieron el primer RP pa-
sadas 8 horas del primer contacto médico, aunque solo
los casos con una demora en el inicio de la RP mayor de
24 horas desde el primer contacto médico tuvieron una
mayor mortalidad y desarrollo de eventos trombóticos45.

Por ello, en todo paciente con anemia hemolítica, trom-
bocitopenia y CD negativo se debe sospechar el diagnós-
tico de MAT. El diagnóstico diferencial entre la PTTi y otras
MAT debe ser agilizado ya que el manejo varía enorme-
mente entre las diferentes entidades.

El diagnóstico diferencial con otras MAT es comple-
jo46,47, especialmente en los SUH, aunque las caracterís-

Tabla 3. Scores Francés y PLASMIC para cribado de pacientes
con sospecha de púrpura trombótica trombocitopénica

Parámetros
Puntuación según

el grupo francés de
estudio MAT

Puntuación
PLASMIC

Plaquetas < 30 x 109/L (+1) < 30 x 109/L (+1)
Creatinina < 2,26 mg/dL (+1) < 2 mg/dl (+1)
Hemólisis: Bb ind > 1
mg/dL, o reticulocitos
> 2,5%, o haptoglobina
indetectable

* +1

No cáncer activo en el
último año

* +1

No TOS/TPH * +1
INR < 1,5 * +1
VCM < 90 fl * +1
Probabilidad de déficit
grave de actividad de
ADAMTS13 (< 10%)

0 puntos: 2%
1 punto: 70%
2 puntos: 94%

0-4 puntos: 0-4%
5 puntos: 5-24%

6-7 puntos: 62-82%
*La puntuación de la escala francesa solo puede aplicarse en pacientes
con anemia hemolítica con esquistocitos y sin cáncer activo, trasplante
ni coagulación intravascular diseminada.
Bb ind: bilirrubina indirecta; TOS: trasplante de órgano sólido; TPH: tras-
plante de progenitores hematopoyéticos; INR: cociente internacional
normalizado; VCM: volumen corpuscular medio.

Figura 4. Algoritmo diagnóstico para la púrpura trombótica trombocitopénica adquirida propuesto
por el grupo de expertos de SEMES y SEHH. PTTi: púrpura trombótica trombocitopénica adquirida;
SEMES: Sociedad Española de Medicina de Urgencias y Emergencias; SEHH: Sociedad Española de
Hematología y Hemoterapia; MAT: microangiopatía trombótica; SHU: síndrome hemolítico urémico.
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ticas clínicas y analíticas pueden ayudar a discriminar
las entidades más importantes. El síndrome hemolítico
urémico suele aparecer tras un cuadro de diarrea he-
morrágica por Escherichia coli productor de toxina
Shiga48, y asocia característicamente oligoanuria, hiper-
tensión arterial, anemia microangiopática, trombocito-
penia y fallo renal. Por ello, la presencia de insuficiencia
renal, la diarrea y la toxina Shiga son hallazgos alta-
mente sugestivos del mismo. Aunque la PTTi puede
presentar insuficiencia renal, esta es poco frecuente y
generalmente de características menos graves. Durante
el embarazo pueden ocurrir diferentes MAT, como el
síndrome de HELLP y la PTTi. El síndrome de HELLP49

cursa con anemia hemolítica (H), elevación de enzimas
hepáticas (EL) y trombocitopenia (LP). Suele asociar
edema generalizado y vómitos. Es más frecuente en el
tercer trimestre del embarazo, y en estos casos se reco-
mienda finalizar la gestación, aunque hasta un 30%
pueden ocurrir en el puerperio. Además, la eclampsia y
otras enfermedades autoinmunes precipitadas por el
embarazo pueden producir MAT, lo que dificulta el
diagnóstico en las mujeres embarazadas. Otras MAT,
como las secundarias a fármacos o del postrasplante de
órgano sólido y de progenitores hematopoyéticos, re-
quieren el manejo conjunto con el especialista pertinen-
te debido a la gran complejidad de los casos. Aunque
es necesario valorar con más casos, ya existen cuadros
de MAT provocada por infecc ión asociada a
SARS-CoV-250.

La coagulación intravascular diseminada (CID)51,
cuadro secundario a la formación de coágulos en la mi-
crovasculatura por la activación descontrolada de la
cascada de la coagulación y de la fibrinólisis, debe des-
cartarse apropiadamente. La CID se asocia a una ane-
mia y trombocitopenia de consumo con descenso de
los factores de la coagulación, un alargamiento de los
tiempos básicos de coagulación (TPTA y TP) y unos ni-
veles de fibrinógeno bajos o inapropiadamente norma-
les con dímero D elevado. La anemia megaloblástica,

por déficit de ácido fólico o vitamina B12, puede pro-
ducir un cuadro caracterizado por pancitopenia (ane-
mia, trombocitopenia y neutropenia) con elevación de
LDH, bilirrubina y consumo de haptoglobina por aborto
intramedular, con esquistocitos en el frotis de sangre
periférica de manera ocasional52. Sin embargo, en este
caso la cifra de reticulocitos no estará aumentada.

Una vez establecida el diagnóstico de MAT, la apli-
cación de las escalas francesa o PLASMIC es de gran
ayuda para establecer la probabilidad de que este sea
debida a una PTTi. En aquellos pacientes con alta pro-
babilidad de PTTi debe iniciarse precozmente el trata-
miento con RP e inmunosupresores y, si está disponible,
añadir caplacizumab53.

En conclusión, este artículo busca ayudar a los ur-
genciólogos en la sospecha diagnóstica precoz de una
PTTi con intención de reducir en lo posible la mortali-
dad inicial. Propone un algoritmo para la derivación de
los pacientes a los servicios de hematología para opti-
mizar su manejo. La presencia de anemia hemolítica
CD negativo, trombocitopenia y la aplicación de las es-
calas pronóstico deben ser el eje de la sospecha clínica.
El tratamiento con RP y corticoides no debe demorarse
y, en caso de estar indicado, los nuevos fármacos como
caplacizumab permiten mejorar la evolución en estos
pacientes.
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