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Introduccion

La purpura trombética trombocitopénica (PTT) es una
entidad englobada en el concepto de microangiopatia
trombotical consistente en la aparicion de trombos en
la microcirculacién que provocan hemdlisis, dando lu-
gar a un descenso de hematies y plaquetas.

Las causas que provocan la PTT son miltiples?, encon-
trandose entre ellas enfermedades autoinmunes como
el Lupus Eritematoso Sistémico (LES) aunque tam-
bién se han descritos casos hereditarios dentro de la
misma familia2.

En los nifios puede aparecer un proceso infeccioso dos o
tres semanas antes de desencadenar el proceso de PTT.

La causa del lupus ( LES )* es desconocida y su inci-
dencia es diez veces mas frecuente en mujeres que en
hombres, pero englobada en una enfermedad autoin-
mune influenciada por factores de genética o ambien-
tal, dando sintomas como inflamacién de articulacio-
nes, rifiones, piel, etc.

El tratamiento de la PTT y LES consiste en la reso-
lucion de la causa precipitante (corticoides e inmuno-
supresores) asociado a tratamiento con plasmaféresis.

Caso clinico

Mujer de 33 afios, que llega a urgencias con un cuadro
de astenia, antecedentes de alergias no conocidas, lupus
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cutaneo con eritema malar sin tratamiento desde hace
8 afios y en seguimiento por reumatologia. Tiroiditis de
Hashimoto. Apendicectomia. Exfumadora desde hace 7
anos. No bebedora. No habitos téxicos, excepto en tomas
de bebidas con quinina (ténicas). Episodios de anemia
tras los 2 partos. Cesarea y ligadura de trompas en el 3°.

Enfermedad actual:

Consulta por intensa astenia y presincopes (de una se-
mana de evolucion), que dificultan la deambulacién, jun-
to con anorexia sin pérdida de peso. Menstruacion muy
duradera (8 dias) y abundante. No heces melénicas, pali-
dez cutanea y mucosa. Epistaxis y gingivorragia.

La analitica destaca anemia con 6.7 gr / dl de hemog-
lobina, trombopenia con plaquetas de 6.000/ mm?. LDH
1696 UI/I. Frotis sanguineo con presencia de esquistoci-
tos. Resto de exploraciones normales.

Diagnéstico: Segun los datos clinicos y de laboratorio, la
paciente presenta un cuadro compatible de PTT en el
contexto del LES.

A su ingreso se transfunde un concentrado de hematies
y otro de plaquetas. Una hora después de pasar las pla-
quetas, la paciente comienza con un cuadro de afasia
global y desviacion de la comisura bucal a la izquierda
sin otra focalidad neuroldgica. Posteriormente habla con
lenguaje normal sin focalidad evidente.

Dado el afiadido sintoma neuroldgico se ingresa en he-
matologia para su estudio.

Al presentar la paciente microangiopatia trombética
y crisis convulsivas, nos solicitan desde ese servicio la
realizacion de plasmaféresis. Debido al empeoramiento
clinico de la paciente, ingresa en UCI.

Plan de sesiones de plasmaféresis:

El volumen de recambio debe situarse entre 1-1,5 veces
el volumen plasmatico.

El tratamiento se prolongara hasta 48 h. después de
conseguir la respuesta.
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La paciente pesa 75 kgr., y por tablas de relacién, le
corresponden un total de 3.500 cc. de volumen a rein-
fundir, por lo que se programan: 1.750 cc. de plasma
fresco + 350 cc. de albimina humana al 20% + 1.400
cc. solucién Dianeal® 1,36% de dialisis peritoneal.

Incidencia de las sesiones:

Para la realizacion de la 1? plasmaféresis en UCI se
intenta implantar un catéter en yugular derecha, pero
debido a su dificultad y exceso de sangrado, se coloca
un catéter doble luz en femoral izquierda.

El monitor utilizado para la técnica fue un PRISMA
CRRT-TPE (Hospal®), con filtro PTE-2000.

La dosis de heparina fue de 15-5-5-5 mgr, siendo la
duracién de las sesiones de unos 210 minutos, con una
infusion media de 980 ml/h, unos flujos de sangre entre
120-140 ml/min .y unas presiones de ( PA.-85a-170
mmHg, y PV de 70 a 90 mmHg, manteniéndose una
PTM entre 25-55 mmHg).

La paciente en UCI presenta un mal estado general
(sedada), con las constantes mantenidas. Se le reali-
zaron un total de 17 sesiones.

Incidencia de las mismas:

La 1% sesién la pasé muy agitada.

En la 5% y 67 sufre hipotensién y convulsiones impor-
tantes, que ceden con diazepam vy salino fisioldgico,
terminando el tratamiento.

En la 16® hay un aumento de PTM hasta 55 mm Hg
faltando 50 minutos, finalizando la sesién.

Enla 172 hay un fallo del test de aire cuando faltan 90
minutos, por lo que hubo que cambiar el SET.

El resto de las sesiones se realizaron sin problemas,
siendo bien toleradas por la paciente.

Evolucion

En cuanto a la evolucion de la Hb y plaquetas, asi como
LDH, se detallan en el cuadro adjunto.

La LDH nos da el grado de hemélisis. A mas hemdlisis
mayor LDH.

La evolucién de las Hb. Plaquetas y LDH mejoraron con
las sesiones de plasmaféresis, pero en la 11% sesion se
decide aparte de seguir con la plasmaféresis, poner un
tratamiento coadjuvante con RITUXIMAB Y MICOFE-
NOLATO, subiendo las plaquetas a > 150.000/mm3 ,
quedando suspendidas las plasmaféresis hasta comple-
tar 17 sesiones., debido a la mejora clinica y analitica de
la paciente y su posterior alta médica a los 4 dias de la
Gltima sesion, no presentando ninguna recidiva hasta la
fecha. Ver la evolucién analitica desde el comienzo con
plasmaféresis hasta su alta médica. (tabla 1).
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Discusion

Describimos un caso de una paciente con anteceden-
tes de enfermedad autoinmune como lo demuestra la
existencia de Lupus Eritematoso5 mas Tiroiditis de
Hashimoto que desarrolla un cuadro de anemia, pla-
quetopenia y elevacién de LDH, junto con esquistocitos
en frotis de sangre periférica, con diagnéstico de mi-
croangiopatia trombética.

El desarrollo de una microangiopatia trombética en
este contexto se produce como consecuencia de anti-
cuerpos circulantes contra el ADAMS 13, enzima ne-
cesaria para el correcto funcionamiento de la coagu-
lacion. En nuestra paciente, dado el rapido deterioro
clinico y la alta sospecha de PTT en el contexto del
Lupus, se inicié tratamiento con plasmaféresis inme-
diatamente sin posibilidad de cuantificar la actividad
ADAMS 13.

El tratamiento de la PTT en este contexto va dirigido
al tratamiento de la enfermedad de base, en este caso,
eliminar los anticuerpos circulantes mediante plasma-
féresis e impedir la sintesis de nuevos anticuerpos pa-
tolégicos mediante tratamiento inmunosupresor (cor-
ticoides y micofenolato inicialmente y posteriormente
Rituximab dada la escasa mejoria).

A pesar de los importantes avances en el tratamiento
médico de la PTT y LES® para evitar la sintesis de an-
ticuerpos, alin es necesario la utilizacion de la plasma-
féresis, no sélo para la eliminacién de los anticuerpos
circulantes iniciales hasta el inicio del efecto farmaco-
[6gico, sino también para el aporte de ADAMS 13 con
la infusién del plasma posterior.

La plasmaféresis es un método de filtracion plasmatica
utilizada para la eliminacion de sustancias del plasma
de gran peso molecular como anticuerpos, inmunocom-
plejos inmunes, componentes del complemento’, etc.
Su utilizacién en el manejo de enfermedades renales
de origen inmunoldgico se inicié a finales del siglo pa-
sado donde se describe por primera vez la mejoria tras
la realizacion de plasmaféresis a un paciente con enfer-
medad por anticuerpos anti-membrana basal glomeru-
lar, ampliandose su utilizacion a otras enfermedades de
base autoinmune como la PTT con el paso de los afios.

El recambio plasmatico (R.P) debe iniciarse lo antes
posible en las primeras 24 h. tras su diagndstico, pues
la demora tiene peor prondstico.

Los recambios plasmaticos deben realizarse diaria-
mente hasta la normalizacion de las plaquetas, hemo-
globina y la lactatodeshidrogenasa (LDH) en plasma 'y
la desaparicion de los sintomas.
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La plasmaféresis puede considerarse como un método
seguro®. En un estudio con 370 sesiones de plasmafé-
resis realizadas en 54 pacientes, el principal efecto ad-
verso observado fue la hipotension en un 8.4% de las
sesiones. En nuestra paciente ocurrié en 2 sesiones sin
necesidad de drogas vasoactivas y recuperando nor-
motension arterial con infusion de salino fisioldgico.
La aparicion de efectos adversos graves ocurrié en el
0.9% de los casos segun el registro Sueco con mas de
20.000 procedimientos, con una incidencia de efectos
adversos global de tan solo el 4.3%.

Conclusiones

A pesar de los importantes avances del tratamiento
médico en las enfermedades autoinmunes, la plasmafé-
resis contintia siendo un método imprescindible en los
casos graves, considerandose una técnica relativamen-
te sequra.

Dada la complejidad de la técnica para el tratamiento
de este tipo de patologias, enfermeria juega un papel
fundamental, siendo de suma importancia que el profe-
sional que la realice disponga de suficiente formacion
y experiencia, para saber detectar y resolver los sinto-
mas adversos en el paciente y los problemas técnicos
que se vayan presentando (inadecuados flujos de san-
gre, de PA, PV'y PTM), con el fin de llevar a término
cada recambio plasmatico (R.P.), pues de la eficacia de
las mismas depende la evolucién de la paciente.
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Tabla 1. Evolucién Analitica

Fecha Hemoglohina (g/dl)  Plaquetas (mil/mm?) LDH (UIT)
Dial 6,3 25.000 1570
Dia 2 6,6 5.000 1183
Dia 3 6,4 5.200 1.205
Dia 4 6,5 6.000 1.257
Dia 5 7,8 10.000 1.528
Dia 6 6 3.000 1.524
Dia 7 74 3.000 2.072
Dia 8 71 3.000 1.529
Dia 9 55 19.000 1.404
Dia 10 5.2 3.000 1.340
Dia 11 7,9 9.000 1.493
Dia 12 71 7.000 1.181
Dia 13 83 15.000 775
Dia 14 7,7 26.000 651
Dia 15 85 47.000 596
Dia 16 93 95.000 552
Dia 17 11,3 142.000 446
Dia 18 93 154.000 310
Dia 19 9.2 170.000 485
Dia 20 89 206.000 393
Dia 21 9,5 222.000 389
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