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RESUMEN
Introduccion: La purpura trombocitopénica trombdtica puede presentarse en menos
del 2 % de los pacientes con lupus eritematoso sistémico. Esta asociacion implica un
aumento de la mortalidad y un periodo de remision mas prolongado.
Objetivo: Se presenta el caso de paciente peruana que desarrollo esta asociacion y
present6 complicaciones relacionadas con shock séptico.
Caso clinico: Paciente femenina, con antecedente de purpura trombocitopénica
inmunoldgica y lupus eritematoso sistémico, acudid a emergencia por presentar
palidez cutanea generalizada, petequias en miembros inferiores y hematuria.
Posteriormente, su estado de salud se complicé con un shock séptico y deterioro del
nivel de conciencia. Por todo esto, es referida a un hospital de mayor complejidad y
hace su ingreso a la unidad de cuidados intensivos. La clinica y los examenes de
laboratorio revelaron hallazgos compatibles con purpura trombocitopénica trombética
(anemia grave, plaquetopenia, esquistositosis) y lupus eritematoso sistémico activo
grave. Antes de ser referida, recibio pulsos de metilprednisona y prednisona. Ya en
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unidad de cuidados intensivos, se cambidé a soporte ventilatorio y tratamiento
antibidtico. Con el diagnédstico presuntivo de plrpura trombocitopénica trombotica,
asociada a lupus eritematoso sistémico activo grave, se inicié tratamiento oportuno
con plasmaféresis, corticoterapia y ciclofosfamida. La paciente recupero los niveles
plaquetarios y el nivel éptimo de conciencia. Actualmente acude a controles.
Conclusiones: La purpura trombocitopénica trombotica es una emergencia
hematoldgica con alta mortalidad en ausencia de tratamiento. Su reconocimiento
oportuno, sin dosificacion de la proteina ADAMTS13, en esta asociacion poco frecuente
con lupus eritematoso sistémico es importante en el buen pronostico del paciente.
Palabras clave: purpura trombocitopénica trombotica; lupus eritematoso sistémico;

unidad de cuidados intensivos; plasmaféresis; proteina ADAMTS13.

ABSTRACT

Introduction: Thrombotic thrombocytopenic purpura may occur in less than 2% of
patients with systemic lupus erythematosus. This association implies an increase in
mortality and a longer remission period.

Objective: We present the case of a Peruvian woman who developed this association,
and complicating herself with septic shock.

Clinical case: A female patient, with a history of immunological thrombocytopenic
purpura and systemic lupus erythematosus, comes to the emergency room due to
generalized skin pallor, lower limb petechiae and hematuria. Subsequently, her state
of health gets complicated with a septic shock and deterioration of the level of
consciousness. For all of this, she was referred to a hospital of greater complexity and
makes admission to an intensive care unit. Clinical and laboratory tests revealed
findings compatible with thrombotic thrombocytopenic purpura (severe anemia,
platelet disease, schistositosis) and severe active systemic lupus erythematosus.
Before being referred, she received pulses of methylprednisone and prednisone. When
already in the intensive care unit, it was changed to ventilatory support andantibiotic
treatment. With the presumptive diagnosis of thrombotic thrombocytopenic purpura,
associated with severe active systemic lupus erythematosus, a timely treatment was

initiated with plasmapheresis, corticosteroids and cyclophosphamide. The patient
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recovered platelet levels and optimal level of consciousness. She is currently going to
controls.

Conclusions: Thrombotic thrombocytopenic purpura is a hematological emergency
with high mortality in the absence of treatment. Its timely recognition, without dosing
of ADAMTS13 protein, in this rare association with systemic lupus erythematosus is
important in the good prognosis of the patient.

Keywords: thrombotic thrombocytopenic purpura, systemic lupus erythematosus,

intensive care unit, plasmapheresis, ADAMTS13 protein.
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Introduccién

La purpura trombocitopénica trombdtica (PTT) es una enfermedad hematoldgica con
una tasa de mortalidad que, en ausencia de tratamiento oportuno, podria llegar hasta
el 90 %.( La coexistencia de esta enfermedad en los pacientes con lupus eritematoso

sistémico (LES) es rara, pero ha sido documentada previamente.

Un estudio retrospectivo indica que al menos 1,56 % de los pacientes con LES presentan
una PTT.? Estos pacientes tendrian un aumento de la mortalidad y un tiempo de
remision mas largo.®Aparte, de la implicacion autoinmune que desarrollan los
pacientes con LES y el tratamiento inmunosupresor asociado, que los hace propensos
a sufrir infecciones graves y, en muchas ocasiones, necesidad de hospitalizacion en

unidades de cuidados intensivos (UCI).®

Se presenta el caso de una mujer peruana que desarrollé PTT en el contexto de un
cuadro de LES activo con complicaciones relacionadas con shock séptico secundario a

una infeccion respiratoria.
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Presentacion de caso

Paciente femenina, peruana, 41 afnos de edad y con antecedentes de LES, pUrpura
trombocitopénica inmunologica (PTIl) e hipotiroidismo. Acudi6 a emergencia por
presentar palidez cutanea generalizada, petequias en miembros inferiores y torax,
hematuria y hemorragia subconjuntival. Se hospitaliz6 y fue tratada como cuadro de
PTI activo, por lo que se le administraron pulsos de metilprednisolona y prednisona.
Al quinto dia de tratamiento, la paciente present6 fiebre, trastorno del sensorio y
convulsiones; posterior a ello, se le agregd shock séptico por neumonia
intrahospitalaria. Ademas, se le realizaron examenes de laboratorio y se evidencio
disminucion en las cifras de hemoglobina, con presencia de esquistocitos en la lamina
periférica; es asi que, con todos estos elementos, fue referida al Hospital Nacional
“Edgardo Rebagliati Martins” (HNERM) con diagndstico de anemia hemolitica
microangiopatica. Fue hospitalizada en la UCI para soporte ventilatorio y tratamiento
urgente con recambio plasmatico y terapia antibiética con vancomicina 1 g cada 12

horas.

Durante su estadia en la UCI, presentd palidez cutanea generalizada, petequias en
miembros superiores y deterioro del nivel de conciencia. Al hemocultivo transcatéter
se aislo Estafilococo aureus meticilina resistente. Se repitido hemograma y se encontro
anemia grave (Hb:5.3 g/dL), plaquetopenia (10 000 plaquetas/mm?3), esquistocitos y
27 % de glébulos rojos nucleados. Ademas, se detectd elevacion de la lactato
deshidrogenasa (LDH) (1274 Ul/L), la bilirrubina indirecta (2.36 mg/dL), disminucion
de la haptoglobinaa (1.1mg/dL) y prueba de Coombs directa negativa; todo ello
indicativo de hemolisis microangiopatica y diagnostico presuntivo de PTT. También,
se le realizo aspirado de médula désea, que evidencio una hiperplasia eritroide en el

contexto de la hemdlisis periférica.

A la paciente se le realizaron otros estudios para confirmar actividad lUpica, en los
cuales se evidenciaron anticuerpos antinucleares (ANA) positivos, valores de
complemento C3 y C4 dentro de limites normales, existencia de hematuria, presencia
de cilindros granulosos, proteinuria y piuria. Con todos estos elementos se le aplico a

la paciente la escala SLEDAI (del inglés Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity
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Index) para cuantificar el grado de actividad lUpica. El puntaje obtenido fue 41, lo
cual evidencio que la paciente tenia actividad de la enfermedad (LES activo).

Finalmente, con el diagnostico presuntivo de PTT, asociado a LES activo grave, se
inicié tratamiento oportuno con plasmaféresis (un total de 14 sesiones), corticoterapia
con metilprednisolona y 3 pulsos de ciclofosfamida; con lo cual se logré normalizar sus
valores de plaquetas (> 150 000 /mm? en dos mediciones consecutivas) (Fig.) y se
recupero del trastorno del sensorio. El shock séptico por la neumonia intrahospitalaria
se resolvio con el uso de vancomicina. Se le dio de alta en buen estado general con

controles ambulatorios por consultorio externo de hematologia y reumatologia.

Variacion de bioquimica y células sanguineas segun dia de tratamiento
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Fig. - Variacidon de bioquimica y células sanguineas segun dia de tratamiento

DISCUSION
La purpura trombocitopénica trombotica es una emergencia hematoldgica que puede
comprometer la vida del paciente. Tradicionalmente, se define como una pentada

clinica caracteristica (trombocitopenia, anemia hemolitica, fiebre, deterioro
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cognitivo y afectacion renal). No obstante, la presentacion de esta pentada (presente
hasta en 10 % de los pacientes con PTT) indica padecimiento agudo y grave de la

enfermedad.®

Se realiz6 una estrategia sistematizada de busqueda bibliografica en Pubmed (Bnexd)
con el objetivo de revisar el reporte de casos en este campo (presentacion conjunta
PTT-LES) en los ultimos 10 anos.

Es asi que los casos mas similares encontrados fueron el de la asociacién de PTT y LES
en mujeres gestantes,® la presentacion en una mujer asiatica sin dosificacion de
ADAMTS13 (del inglés “A disintegrin-like and metalloprotease with thrombospondin
type 1 motif no. 13”),) casos de debut conjunto de ambas enfermedades;®:%:10,11,12,13)
dos casos de mujeres en donde si fue posible dosificar ADAMTS13, uno con desenlace
favorable (" y otro con desenlace fatal.("™ El caso mas parecido al que se presenta,
es el de la mujer asiatica, con diagnostico clinico de PTT asociado a LES en donde su
manejo oportuno dio resultados favorables.!”) No se encontro reporte de caso peruano

con esta busqueda.

El diagndstico de PTT puede realizarse, en el contexto de un paciente con
trombocitopenia y anemia hemolitica, con el resultado de actividad baja de la
proteina ADAMTS13.(19 Sin embargo, la ADAMTS13 es una prueba poco accesible en
laboratorios de los diferentes centros hospitalarios,(') tal como ocurrié en el caso
presentado. De esta manera, una optima evaluacion clinica del paciente, asociado a
examenes de funcion hematologica y renal, pueden determinar el diagnostico como

ocurrio en el caso presentado.

Las guias vigentes describen que es posible realizar el diagnostico de PTT si el paciente
presenta los siguientes hallazgos de laboratorio: trombocitopenia en niveles menores
de 30 000 plaquetas/mm?3 y anemia hemolitica microangiopatica (evidenciado con el
aumento de la bilirrubina indirecta, aumento de LDH, reticulocitosis, disminucion de

haptoglobina, prueba de Coombs directa negativa y presencia de esquistocitos).(!,16:18)
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Con todas estas caracteristicas, y debido a la emergencia hematologica que
comprometia el sistema neurologico de la paciente del presente reporte, se hizo el

diagnostico de PTT y se instauro el tratamiento oportuno con la plasmaféresis.

El tratamiento de la PTT debe empezarse dentro de las primeras 24 horas de instalado
el cuadro de enfermedad; es asi que la plasmaféresis es esencial como terapéutica de
eleccion para esta enfermedad, " lo cual se aplicé para la paciente del presente caso.
La plasmaféresis debe continuarse hasta lograr dos resultados consecutivos de
recuento plaquetario superior a 150 000 plaquetas/mm?3.(" También la plasmaféresis
ha demostrado ser segura en casos de sepsis grave o shock séptico (como lo ocurrido
en la paciente) y podria contribuir a reducir la mortalidad como terapia adyuvante al

tratamiento farmacologico.('?

Por otro lado, el uso de la ciclofosfamida ha demostrado buen efecto y esta indicado
en casos de PTT refractarios o graves,?% como lo ocurrido en el presente caso. El uso
conjunto de ciclofosfamida y corticoterapia también forman parte del manejo de los
pacientes con LES;2" por lo que, dado el historial de LES de la paciente del caso, el
tratamiento previo con metilprednisolona permitio controlar el estado de LES activo.
La presencia de PTT y LES es poco frecuente y su diagnodstico es complejo debido a la
similitud en cuanto a sus manifestaciones.('” Sin embargo, la importancia en la
identificacion de la superposicion de ambas enfermedades radica en el curso y grave
de la PTT.

Letchumanan y otros,® sefialaron aumento de la mortalidad y tiempo de remision mas

largo en los pacientes con ambas enfermedades.

En la paciente del caso, el uso inicial de corticoides permitio controlar la actividad
del LES durante la crisis aguda del PTT; el diagndstico clinico oportuno de PTT, sin
dosificacion de ADAMTS13, permitié un tratamiento temprano con plasmaféresis, su
posterior recuperacion y la incorporacion absoluta de la paciente en su actividad

laboral.
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