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Objetivo: describir un caso de microangiopatia trombdtica como manifestacion de un lupus eritematoso
sistémico.

Presentacion del caso: paciente femenina de 39 afios, optometra de profesion e historia de sindrome
de Sjogren y diagndstico de purpura trombocitopénica trombética (PTT) hace 10 afos, episodio tnico
que requirié manejo con glucocorticoides a dosis altas y recambio plasmatico, en remision completa sin
nuevos episodios en los ultimos 10 afios. Manejada con hidroxicloroquina, azatioprina, sulfazalazina y
micofenolato.

Ingresa remitida de consulta externa por hallazgo de trombocitopenia (recuento de plaquetas 45.000/
uL). No presenté episodios de sangrado, pero con apariciéon de equimosis en miembro superior izquierdo,
no presentaba criterios de hemdlisis. Dos semanas previo al ingreso recibié manejo para erradicacion de
H. pylori con amoxicilina, esomeprazol y levofloxacina a dosis usual.

Se realizaron estudios complementarios que incluyeron extendido de sangre periférica con hallazgo de
esquistocitos, LDH elevada, trombocitopenia severa, prueba de Coombs directo y fraccionado negativos.
Adicionalmente complemento consumido, test de diluciones de TPT positivo para inhibidores circulantes
y dimero D elevado con fibrindgeno normal. Se considerd microangiopatia trombdtica y se descarto
malignidad por mielograma y citometria de flujo de médula ésea, asi como procesos infecciosos.
Recibié manejo con pulsos de metilprednisolona (3/3) y terapia de recambio plasmatico (5 sesiones), con
normalizacién de LDH y hemograma, por lo que se suspendieron recambios. El estudio de ADAMTS13 fue
actividad de 0 %.

Luego presentd episodio de recaida dado por trombocitopenia severa debido la microangiopatia
trombdtica, requiriendo nuevamente manejo con terapias de recambio plasmaticos; se deciden realizar
nuevos estudios. Se hizo PET-CT con reporte de hipermetabolismo a nivel de ganglios axilares, los cuales
fueron compatibles con proceso inflamatorio/reactivo. Ante la sospecha de un proceso autoinmune
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sobreagregado y la presencia de recaida, se inicié manejo con rituximab.

Serealizd biopsia de ganglio axilar con informe de patologia que reportd hiperplasia folicular e infiltracién
grasa centromedular. Mientras se realizaron estos estudios, presentd otra recaida que fue manejada de
la misma forma.

Luego delretiro del catéter de alto flujo, presentd tos con desaturacion deinicio stibito con requerimiento
de oxigeno. Se descarté neumotdrax, tromboembolismo pulmonar, pero con evidencia de edema
pulmonar e infiltrados intersticiales difusos bilaterales. Se realizé fibrobroncoscopia mas lavado
broncoalveolar, procedimiento sin hallazgos patoldgicos ni signos de hemorragia alveolar; los estudios
en lavado bronacoalveolar fueron negativos para microorganismos infecciosos. Presenté aumento de
derrame pleural requiriendo toracentesis. Se solicita nuevo perfil inmunoreumatoldgico que muestra
ANAs positivos, complemento consumido, anti-DNA por inmunofluorescencia y enzimoinmunoanalisis
negativos, anti-Ro positivo, mas la evidencia de poliserositis. Se considera cuadro actual secundario a
actividad inmune posiblemente por viraje a lupus eritematoso sistémico vs. lupus sobreagregado. Se
agrego al manejo azatioprinay prednisolonay se continud rituximab con posterior mejoria en la paciente.

Discusion: los sindromes de microangiopatia trombdtica (MAT) son extraordinariamente diversos,
pueden ser hereditarios 0 adquiridos y ocurren tanto en nifios como en adultos; su aparicion puede ser
repentina o gradual. A pesar de su diversidad, los sindromes de la MAT estan unidos por caracteristicas
clinicas y patoldgicas comunes y definitorias. Las MAT, independiente de su etiologia, cumplen tres
caracteristicas: anemia hemolitica microangiopatica no inmunomediada, trombocitopenia y dafio de
drgano blanco.

La purpura trombocitopénica trombdtica (PTT) es la mas prevalente de las MAT. La definiciéon de PTT ha
cambiado con el tiempo. La definicidn se completd luego de la medicidn de ADAMTS13, con presencia de
una grave deficiencia de ADAMTS13 (actividad < 10 %). La incidencia es muy baja, aproximadamente de
4 a 6 casos por un millédn de habitantes. El 98 % de los casos de adultos con PTT se asocian a deficiencia
adquirida de ADAMTS13. Se identifican anticuerpos de tipo IgG principalmente y ocasionalmente IgM e
IgA. El 75 % de los pacientes presenta anticuerpos positivos en la etapa aguda. Se han descrito multiples
asociaciones de la PTT con otras patologias, que puedenllevar ala produccidn de anticuerpos, incluyendo
enfermedades autoinmunes como el lupus eritematoso sistémico (LES).

El LES es una enfermedad autoinmune compleja con compromiso multiorganico, que puede coexistir
con otras entidades como el Sindrome de Sjogren, la patologia inicial de nuestra paciente. Comparten
muchas similitudes tanto en la presentacion clinica como en la expresion de autoanticuerpos, como
los anticuerpos antinucleares (ANAS) y un anticuerpo extractable como anti-Ro, por lo cual lograr una
distincion entre estas es dificil. Particularmente la presencia de anti-Ro en LES tiene una asociacion con
manifestaciones hematoldgicas y se ha atribuido la refractariedad de la PTT al manejo con recambio
plasmatico a la coexistencia de patologias autoinmunes, tal como el LES.

Sin embargo, no hay casos reportados en la literatura que logren una filiacion entre sindrome de Sjégren
y anemia microangiopatica, por lo cual se interroga la sobreposicion de las enfermedades. La PTT puede
preceder el diagndstico del lupus o sobreponerse y debe diferenciarse de una anemia microangiopdtica
asociada a anticuerpos antifosfolipidos o fendmenos vasculiticos.

El rendimiento diagndstico de las caracteristicas de la PTT suele ser discutido. Las quejas neuroldgicas
estan presentes en mas del 50 % de los pacientes. Van desde una leve confusién hasta un sindrome tipo
ACV. Las convulsiones pueden presentarse hasta en el 9 % de los pacientes y pueden ser recurrentes.
Hasta el 25 % de los pacientes desarrollan defectos neuroldgicos focales transitorios.

La PTT requiere un diagndstico rapido y un manejo urgente por lo general en UCl, como una emergencia
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médica. El recambio plasmatico asociado a glucocorticoides a dosis altas constituye la terapia principal.
El recambio plasmatico permite la eliminacion de los anticuerpos dirigidos contra ADAMTS13 mediante
la solucidn de reposicidn, ademds de aportar la metaloproteasa deficitaria.

La tasa de refractariedad a la terapia inicial estd entre el 10 % y el 42 %. En estos casos, el rituximab ha
mostrado resultados esperanzadores, aunque la respuesta en las primeras dos semanas suele ser pobre,
con un promedio de inicio de efecto entre los 7 y los 41 dias en las diferentes series evaluadas.

Conclusion: las MAT son un grupo de enfermedades de dificil diagndstico, que requieren una alta
sospecha clinica y cuyas manifestaciones clinicas se traslapan con un gran nimero de enfermedades. En
ellas, Ia PTT es la principal representante tanto por su incidencia como por su alta tasa de mortalidad y
dificultades terapéuticas.

El pilar del manejo continta siendo el recambio plasmatico asociado a las altas dosis de glucocorticoides
sistémicos, idealmente iniciados en las primeras horas luego del diagndstico. A pesar del manejo éptimo,
gran nimero de casos se muestran refractarios a las medidas terapéuticas iniciales, y requieren el uso
de medicamentos potentes que generan una inmunosupresién profunda y confieren un alto riesgo de
complicaciones derivadas, con una efectividad clinica carente de evidencia de alta calidad, principalmente
asociado a la dificil recoleccidn de pacientes en los estudios clinicos y la baja calidad metodoldgica de los
mismos.
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