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La purpura trombdtica trombocitopénica (PTT)
es una enfermedad multisistémica potencial-
mente letal, caracterizada por trombocitopenia
y clinica neuroldgica fluctuante debida a micro-
infartos. Los hallazgos histopatoldgicos univer-
sales son trombos hialinos formados por agre-
gados de plaquetas, fundamentalmente en pe-
quefias arteriolas y capilares. De manera extra-
ordinaria, pueden ocluirse grandes arterias.

El criterio de referencia del tratamiento de
la PTT es la plasmaféresis, y un retraso en la
aplicacién de esta medida puede ser letal. El
uso de la terapia trombolitica es controvertido y
tiene riesgos potenciales.

Mujer de 41 afios, diestra, que acude a urgen-
cias por incapacidad para emitir lenguaje y de-
bilidad de las extremidades derechas de inicio
brusco. Como antecedentes, destaca que es fu-
madora ocasional. No toma ningun tratamien-
to. Al llegar a urgencias, presenta una leve afa-
sia motora, el resto de la exploracién neuroldgica
es normal, la tension arterial es de 105/60 mmHg
y se encuentra afebril. El ECG muestra un ritmo
sinusal. Una TC cerebral practicada de forma ur-
gente no evidencia signos precoces de isquemia.

Tras practicar esta prueba, la paciente mues-
tra un empeoramiento clinico, al presentar afa-
sia global, hemianopsia homdnima derecha y
paresia braquial derecha distal (4/5). Esta clini-
ca mejora de nuevo a los 15 minutos, aunque
persiste Unicamente una sutil dificultad para la
denominacién. Se practica un duplex de tron-
cos supraadrticos, en el que se observa buen
flujo en ambos sistemas carotideos, sin placas
de ateroma. En el diplex transcraneal, por el
contrario, se observa un aumento de la veloci-
dad media (124-126 cm/s) a una profundidad
de 50 mm en la arteria cerebral media (ACM)
izquierda, superior a la velocidad en la ACM con-
tralateral (en torno a 70 cm/s).

El estudio urgente de laboratorio sanguineo
revela una hemoglobina de 8,3 g/dL, con volu-
men corpuscular medio de 102 fL y plaquetas
de 27.000/ul. En ese momento, han pasado
dos horas y media desde el inicio de la clinica,
pero se descarta la posibilidad de una fibriné-
lisis intravenosa por la contraindicacién de la
plaquetopenia.

De nuevo, la paciente manifiesta un empeo-
ramiento de la clinica neuroldgica congruente
con una afectacién proximal de ACM izquierda.
Se lleva a cabo una RM cerebral, que no mues-
tra restriccién en la difusién en ningun territorio
arterial, como tampoco estenosis de ACM iz-
quierda en secuencia TOF.

Ante los hallazgos del hemograma, se prac-
tica un frotis de sangre periférica, en el que se
observa una anisopoiquilocitosis de serie roja
con leve policromatofilia y un 5-6% de esquisto-
citos. La anamnesis dirigida revela que la pa-
ciente presenta orinas coldricas y hematomas
ante traumatismos minimos desde hace un
mes. Se hace entonces el juicio clinico de ane-
mia hemolitica microangiopatica, en probable
relacién con una PTT dada la asociaciéon de
trombopenia y sintomatologia neurolégica. Se
inicia el tratamiento corticoideo intravenoso,
sequido de plasmaféresis. Tras dos ciclos de
plasmaféresis, la paciente se encuentra asinto-
matica desde el punto de vista neuroldgico, si
bien la resolucion de la alteracién hematoldgi-
ca requiere ademas de la administracién de ri-
tuximab. Los resultados del estudio de actividad
de ADAMTS13 (actividad de un 2,2%) confirman
un defecto enzimatico con efecto inhibitorio com-
patible con el diagnéstico de PTT.

Las nuevas guias para el manejo del ictus isqué-
mico agudo [1] recomiendan no demorar la fi-
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brindlisis intravenosa a la espera de los resulta-
dos de coagulacién sanguinea y del recuento
plaquetario, salvo en aquellos pacientes con sos-
pecha de discrasia sanguinea, trombocitopenia
o toma de medicacién anticoagulante. Varios
estudios retrospectivos han demostrado la baja
incidencia de coagulopatia o trombopenia no
sospechada que constituiria una contraindica-
cién para el tratamiento fibrinolitico [2,3]. La
determinacién de la glucosa sanguinea es en
la actualidad el dnico resultado de laboratorio
obligatorio en todo paciente previo al inicio de
la fibrindlisis.

Los infartos cerebrales de origen poco habi-
tual suponen el 3-7% de todos los episodios [4].
Su frecuencia podria ser mayor en pacientes
menores de 55 afios. Se calcula que un 1% de
los ictus en pacientes jévenes son secundarios a
alguna enfermedad hematoldgica [5]. La PTT se
debe a una deficiencia en la actividad de una
proteasa (ADAMTS13) responsable de la escision
de los multimeros del factor de von Willebrand.
También puede ser secundaria a infecciones, a
farmacos como antiagregantes y quimioterapi-
cos o aparecer en el contexto de enfermedades
neopldsicas diseminadas. Se caracteriza por fie-
bre, fallo renal y déficit neurolégicos focales. Su
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diagnéstico se basa en la demostracién de trom-
bocitopenia y anemia hemolitica microangiopa-
tica, definida como una hemdlisis no inmune y
la presencia de hematies fragmentados (esquis-
tocitos). La PTT es una urgencia médica que re-
quiere recambio plasmatico y tratamiento inmu-
nosupresor, habitualmente con esteroides intra-
venosos. En casos refractarios a la plasmaféresis
y al tratamiento corticoideo puede ser necesario
el uso de rituximab o de ciclosporina [6].

La fibrindlisis intravenosa en pacientes con
PTT e ictus isquémico supone un dilema tera-
péutico [7]. Existe una incipiente evidencia que
sugiere que podria ser segura [8]. En cualquier
caso, parece razonable conocer los resultados
del hemograma y el estudio basico de coagula-
cién antes del inicio del tratamiento fibrinoliti-
co. Consideramos esta premisa especialmente
importante en pacientes menores de 55 afios,
dada la mayor incidencia en este subgrupo de
ictus de causa infrecuente, entre ellos los se-
cundarios a una enfermedad hematoldgica.
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