
www.neurologia.com  Rev Neurol 2018; 66 (10) 359

Correspondencia

Ictus menor en una paciente  
con trombocitopenia

Andrea Gómez a, Araceli García-Torres a, Emilia 
Rosas b, Marina Llaguno c, Agustín Querejeta a, 
Inmaculada Navas-Vinagre a, Ivana Zamarbide-
Capdepón a, Rafael Sáez a, Teresa Arquero d, 
Teresa Villaescusa d, Gala Vega d

a Servicio de Neurología. b Unidad de Cuidados Intensivos. 
c Servicio de Psiquiatría. d Servicio de Hematología. Hospital 
Universitario Fundación Jiménez Díaz. Madrid, España.

Correspondencia: Dra. Andrea Gómez García. Servicio de 
Neurología. Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz. 
Avda. Reyes Católicos, 2. E-28040 Madrid.

E-mail: andrea.gomezg@quironsalud.es

Aceptado tras revisión externa: 16.03.18.

Cómo citar este artículo: Gómez A, García-Torres A, Rosas E, 
Llaguno M, Querejeta A, Navas-Vinagre I, et al. Ictus menor 
en una paciente con trombocitopenia. Rev Neurol 2018; 
66: 359-60.

© 2018 Revista de Neurología

La púrpura trombocitopénica trombótica es una 
enfermedad hematológica caracterizada por la 
formación de trombos plaquetarios en la micro-
vasculatura sistémica, que producen secunda-
riamente trombocitopenia y anemia hemolítica 
con esquistocitosis. Las manifestaciones clínicas 
derivan de la subsecuente isquemia de los teji-
dos suplidos por los vasos dañados y pueden 
afectar a cualquier territorio vascular. La sinto-
matología neurológica, típicamente fluctuante 
y transitoria, es predominante en estos pacien-
tes y puede ser el síntoma de presentación hasta 
en el 60% de los casos, por lo que debemos sos-
pecharla ante un paciente que muestra clínica 
deficitaria, trombopenia y anemia. 

 
Mujer de 65 años con antecedentes de hiperten-
sión arterial, diabetes, dislipidemia, artritis reu-
matoide, hepatitis autoinmune de tipo I y síndro-
me de Sjögren primario, en tratamiento con bu-
desonida y 100 mg de ácido acetilsalicílico. 

Acudió a urgencias de nuestro hospital por 
un episodio transitorio de disartria y desviación 
de la comisura bucal derecha. En la exploración 
neurológica, en un primer contacto, se objetivó 
leve pronación del miembro superior derecho, 
que se normalizó en las horas sucesivas. La to-
mografía computarizada craneal no mostraba 
alteraciones agudas. Sin embargo, en la resonan-
cia magnética se evidenció una lesión isquémi-
ca aguda en el surco poscentral derecho. El resto 
de las pruebas, incluyendo un electrocardiogra-

ma, un ecocardiograma y un eco-Doppler de los 
troncos supraaórticos, no detectó anomalías.

Analíticamente, llamaba la atención una trom-
bocitopenia creciente (hasta 28.000/μL) y ane-
mia normocítica normocrómica. El resto de los pa-
rámetros, incluidos creatinina, bilirrubinas, tiem-
pos de coagulación y estudio de trombofilia, 
fue normal. En el frotis se demostró la presen-
cia de esquistocitos (Figura). 

Ante la sospecha de púrpura trombocitopéni-
ca trombótica, se midió la actividad de ADAMTS13, 
y ésta era indetectable, por lo que se inició de 
forma inmediata tratamiento con plasmafére-
sis y corticoterapia. La paciente respondió favo-
rablemente, y recibió un total de ocho sesiones. 
En el momento del alta había recuperado las 
cifras hematológicas y no presentaba secuelas.

Tres meses después de este episodio, la pa-
ciente presentó una recaída que cursó con clíni-
ca transitoria de hemiparesia e hemihipoeste-
sia derechas, que en esta ocasión no se acom-
pañó de una nueva lesión en la resonancia mag-
nética cerebral. Las cifras plaquetarias descen-
dieron hasta 56.000/μL, que se recuperaron 
tras ocho nuevas sesiones de plasmaféresis. La 
actividad de ADAMTS13, que también fue inde-
tectable en esta ocasión, se fue normalizando 
paulatinamente en controles sucesivos. Tras es
te segundo brote se decidió iniciar tratamiento 
con rituximab, y hasta la fecha no ha vuelto a 
presentar recaídas. 

La púrpura trombocitopénica trombótica, o en-
fermedad de Moschcowitz, es una microangio-
patía trombótica descrita por primera vez en 
1926 que da lugar a la formación microvascular 
de trombos. Tiene predilección por mujeres de 
20-50 años. Por encima de esa edad, la inci-
dencia tiende a equilibrarse. 

Para entender la etiopatogenia es importan-
te conocer el papel que desempeña ADAMTS13 
en el metabolismo del factor de von Willebrand. 
Este factor es secretado al plasma en forma de 
multímeros de alto peso molecular, que de ma-
nera fisiológica sufren varios ciclos de proteóli-
sis a cargo de la metaloproteinasa ADAMTS13 
[1], lo que favorece su plegamiento. En la púr-
pura trombocitopénica trombótica existe un 
déficit o menor actividad de ADAMTS13, por lo 
que el factor de von Willebrand permanece en 
su forma elongada, lo que promueve la adhesión 
y agregación plaquetarias, y se generan trom-
bos que ocluyen la microvasculatura y causan 
isquemia tisular sistémica [2]. De forma secun-
daria, los eritrocitos son fragmentados a su pa
so por los vasos afectados, con la consecuente 
anemia hemolítica y esquistocitosis. 

Se distinguen formas familiares, por déficit 
genético de ADAMTS13, responsables de episo-
dios recurrentes en niños, y formas adquiridas, 
debidas a la presencia de autoanticuerpos diri-
gidos contra ADAMTS13 [3], que suponen el 95% 
de los casos. 

La péntada clásica de anemia hemolítica, 
trombopenia, afectación neurológica, deterio-
ro renal y fiebre rara vez aparece de forma 
completa, por lo que actualmente la presencia 
de anemia hemolítica y trombocitopenia debe 
levantar la sospecha. Cabe destacar que la sin-
tomatología neurológica puede aparecer hasta 
en el 80-90% de los casos y ser la manifesta-
ción inicial en el 60% [4], e incluso preceder a 
las alteraciones analíticas [5]. Lo más frecuen-
te son episodios de focalidad transitorios y fluc-
tuantes, que simulan ataques isquémicos tran-
sitorios [6], típicamente con neuroimagen nor-
mal, aunque pueden alterarse las pruebas fun-
cionales (tomografía computarizada por emi-
sión de fotón único) [7]. También, aunque in
habitual, puede producir infartos de pequeños 
vasos, como fue el caso de nuestra paciente, o 
incluso de vasos medianos. Asimismo, se ha re-
lacionado con la aparición de microsangrados 
cerebrales [8]. Otros síntomas neurológicos re-
sultan posibles, desde mareo inespecífico hasta 
coma. 

Para el diagnóstico, las pruebas analíticas 
son cruciales, y destacan la trombocitopenia y 
la anemia hemolítica con esquistocitosis. Puede 
haber aumento de reticulocitos, bilirrubina y 
lactato deshidrogenasa, y descenso de hapto
globina, con Coombs negativo y pruebas de coa-
gulación normales. La actividad de ADAMTS13, 

Figura. Imagen de frotis de sangre periférica en el que se 
observan los esquistocitos.
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muy específica para el diagnóstico [9], está re-
ducida o es indetectable. 

El tratamiento de referencia consiste en 
plasmaféresis y recambio plasmático. Como adyu-
vantes se utilizan los corticoides, con eficacia 
dudosa, y de segunda línea el rituximab o la ci-
closporina. Están en estudio anticuerpos mono-
clonales, como el bortezomib [10], y anticuer-
pos antifactor de von Willebrand, como el capla-
cizumab [11]. 

En conclusión, las enfermedades hematológi-
cas son una causa atípica de ictus isquémico. En-
tre ellas, la púrpura trombocitopénica trombóti-
ca produce clínica neurológica en un porcentaje 
considerable de pacientes. Se presenta este caso 
para resaltar la importancia de incluirla en el 
diagnóstico diferencial de un paciente que se 
presenta con focalidad neurológica, trombocito-
penia y anemia, dado que se trata de una pato-

logía potencialmente mortal si no se diagnostica 
de forma precoz, pero con un pronóstico favora-
ble si se instaura el tratamiento adecuado.
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