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RESUMEN

La purpura trombocitopénica trombdtica asociada a lupus eritematoso sistémico es
muy poco frecuente. Se presentd una paciente con sindrome febril prolongado,
poliartralgias, cefalea, papiledema bilateral y cambios conductuales. Se describen la
evolucion clinica, los estudios imagenoldgicos, de laboratorio e inmunolégicos que
permitieron hacer el diagnéstico de pudrpura trombocitopénica trombdtica
secundaria a lupus eritematoso sistémico. Se consider6 importante presentar este
caso por la poca frecuencia con que se diagnostica la asociacion de ambas
entidades, ademas, porque el diagndstico constituyd un reto para especialistas y
residentes de medicina interna.

Palabras clave: purpura trombocitopénica tromboética, lupus eritematoso
sistémico, papiledema.

ABSTRACT

Thrombotic thrombocytopenic purpura associated with systemic lupus
erythematosus is very rare. One patient with prolonged febrile syndrome,
polyarthralgia, headache, bilateral papilledema and behavioral changes is presented
here. The clinical course, the imaging, laboratory and immunological studies that
allowed the diagnosis of thrombotic thrombocytopenic purpura secondary to
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systemic lupus erythematosus are described. It was considered important to
present this case by the infrequency with which the association of both entities also
diagnosed because the diagnosis was a challenge for specialists and internal
medicine residents.

Key words: thrombotic thrombocytopenic purpura, systemic lupus erythematosus,
papilledema.

INTRODUCCION

La purpura trombocitopénica trombdtica (PTT) es una enfermedad rara, con una
incidencia estimada de 2-10 casos por millon de habitantes, con un claro
predominio en el sexo femenino entre la 3ra. y la 4ta. décadas de la vida.! Puede
ser idiopatica o secundaria a enfermedades infecciosas, farmacos o a enfermedades
autoinmunes como el lupus eritematoso sistémico (LES). Su asociacion con el LES
es poco frecuente y se reconocio en la literatura médica por primera vez en 1939;1
lo habitual es que la PTT se presente en una etapa avanzada del LES o que sea un
hallazgo de autopsia.?3

Durante mas de 50 afios, tras su primera descripcion, su etiologia permaneci6
oscura y se acomparié de una mortalidad proxima al 100 % antes de la
introduccion del tratamiento con recambio plasmatico.*® En las décadas del 70-80
se comenzaron a emplear empiricamente los recambios plasmaticos terapéuticos,
gue resultarian ser el tratamiento mas eficaz disponible hasta este momento.®

CASO CLINICO

Se trata de una paciente femenina de 27 afios, médica de profesion. En el mes de
octubre de 2014 inicia con cuadro de artralgias generalizadas, decaimiento marcado
y fiebre vespertina de 38 °C. Posteriormente se asocio la presencia de cefalea,
molestias visuales y sangrado vaginal y oronasal. Evolutivamente empeoran los
sintomas neuroldgicos y aparece disnea intensa, cuadro que es interpretado como
una insuficiencia respiratoria aguda por lo cual es internada en la UCI del Hospital
"Hermanos Ameijeiras”.

Al realizar el examen fisico en nuestro servicio se encontré palidez cutdneomucosa
generalizada con presencia de eritema malar ligero. Se observaba una paciente
apatica con alteracion de la conducta asi como desorientacion temporoespacial. Al
realizar el fondo de ojo se encontrd la presencia de papiledema bilateral con
hemorragias y exudados retinianos.

En los exdmenes de laboratorio se corroboré la presencia de la pancitopenia en el
hemograma completo, en la lamina periférica se evidencié normocitosis y
normocromia, trombocitopenia, macroplaquetas, fenédmeno de Rouleaux y
esquistocitos. Los reactantes de fase aguda se encontraron elevados
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(eritrosedimentacion y proteina C reactiva) y el coagulagrama (tiempo de
protombina y parcial de tromboplastina) fue normal. En la quimica sanguinea se
reportd hipoalbuminemia, hipertransaminasemia con elevacion de la LDH, cifras
normales de bilirrubina y prueba de Coombs, directa e indirecta, negativa en dos
determinaciones. Se realizaron estudios inmunoldgicos en los cuales se apreciaron
anticuerpos antinucleares (ANA) positivo con anti DNA positivo a titulos elevados,
ANCA negativo, anticuerpos anticardiolipina y test de anticoagulante lUpico
negativos. Las fracciones C3 y C4 del complemento igualmente fueron negativas
(tabla).

Tabla. Resultados de exdmenes complementarios

Leucocitos 3,2 x 10%/L Proteinas totales 58 g/L
Hemoglobina 76 gfL Albdmina 16 g/L
0,670 g/L
Plaguetas 44 x 10%/L Complemento C3 VR: 0,9-1,8 g/L
0,034 g/L
Eritrosedimentacion 280 mm/h Complemento C4 VR: 0,1-0,4 g/L
TPc13"p 11”7
TPTk c 27,3" p FPrueba de Coombs
Coagulograma 271" directa e indirecta Megativa
19,11 mg/L Anti-cardiolipina & U/mL
Proteina C reactiva VR: 0-5 mg/L IgG/IgM, IgA VR: 0-10 U/mL
Test de
anticoagulante
LDH 507 U/L lapico Mo presenta

En la TAC simple de craneo se observaron signos de atrofia cortical, sin otras
alteraciones (Fig. 1).

Fig. 1. Tomografia axial computarizada en la cual se observan signos de  atrofia cortical,

Se le realiza resonancia magnética nuclear (RMN) craneal con venografia, que
evidencia la presencia de trombosis de los senos venosos cerebrales: trombosis del
seno longitudinal superior (Fig. 2).
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Fig. 2. Fesonancia magneética nuclear craneal con venografia en la cual se observa
trombosis de los senos venosos cerebrales,

Por tanto, en una paciente joven con artritis, eritema malar, fiebre y trastornos
neurolégicos; pancitopenia (trombocitopenia), TP y TPT normal, ANA con anti DNA
positivo y la presencia de esquistocitos en lamina periférica asi como una RMN
compatible con trombosis de senos venosos cerebrales se diagnosticé un lupus
eritematoso sistémico con una purpura trombocitopénica trombdtica secundaria al
mismo.

Inmediatamente se inici6é tratamiento con plasmaféresis con frecuencias diarias
hasta lograr normalizacién del recuento plaquetario (270 x 10°/L) y mejoria del
cuadro clinico, anticoagulacién con heparinas de bajo peso molecular (enoxaparina
0,6 mL/kg/dia), al inicio, y luego con warfarina, pulsos de metilprednisolona (1
mg/kg/dosis) e inmunoglobulina humana (intacglobin) a razén de 5 mg/kg/dosis
por 5 dias. Posterior al primer mes de estadia hospitalaria la paciente fue dada de
alta, asintomatica, y con la indicacion del tratamiento con esteroides y
anticoagulantes orales.

COMENTARIOS

En 1924, el Dr. Eli Moschowitz publicé el primer caso de PTT, originalmente
conocido como enfermedad de Moschowitz, que fue posteriormente redefinido con
los términos de “pdrpura”, “tromboética” y “trombocitopénica”, que derivan en la
sigla “PTT” con la que hoy es conocido.*® Se observa un predominio en el sexo
femenino entre la 3ra. y la 4ta. décadas de la vida y es rara en mayores de 70
afios.?

Clinicamente se caracteriza por anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia, alteraciones neurolégicas, tipicamente fluctuantes y recurrentes,
que pueden aparecer hasta en el 90 % de los pacientes durante el curso de la
enfermedad y con presentacion muy variable (confusién, cefalea, parestesias,
disfasia, afasia). La incidencia de insuficiencia renal es muy variable y puede oscilar
desde menos del 10 % hasta mas del 75 %, suele ser leve y el fracaso renal agudo
es raro. Por ultimo, la fiebre, quinto hallazgo clasico en este cuadro, puede estar
presente hasta en 60 % de los pacientes al momento del diagndstico, aunque en
menos del 25-30 % es elevada (> 38,8 ©C).*1°
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Desde el punto de vista de laboratorio, un hallazgo practicamente constante es la
presencia de anemia hemolitica intravascular con reticulocitos elevados y prueba de
antiglobulina directa negativa (Coombs). Son caracteristicos también los
esquistocitos en proporcion variable y un conteo > 1,0 % es altamente sugestivo
de PTT, en ausencia de otras causas de microangiopatia trombética.'-® Otros
hallazgos tipicos son disminucion de la haptoglobina, elevaciéon de la cifra de lactato
deshidrogenasa sérica (LDH), trombocitopenia de intensidad variable, pero
habitualmente con cifras de plaguetas inferiores a 20 x 10%/L y elevaciéon de las
cifras de bilirrubina. Por dltimo, cabe destacar que los estudios de coagulacion
suelen ser normales.?®

La asociacion entre LES y PTT fue reconocida en 1939 y lo habitual es que se
presente en una etapa avanzada del LES o que sea un hallazgo de autopsia.”® La
incidencia de microangiopatia trombdtica complicando al LES en una serie de 433
pacientes fue del 0,5 %.8 La mayoria de los pacientes tienen la PTT en el contexto
de un LES avanzado y frecuentemente en los ultimos meses de vida. En afios
recientes se describieron algunos pacientes en los que la PTT se present6
simultaneamente con el LES o precediéndolo. Nesher y otros comunicaron dos
casos en los que la PTT se diagnostico antes que el LES y un paciente que
desarrollé PTT 3 meses posteriores al diagndstico de LES.1° Caramaschi y otros
refieren otros 2 casos con PTT y LES, en uno el diagndstico fue simultaneo y en el
otro, el LES precedié en 5 meses al de la PTT.® El altimo caso reportado fue una
paciente de 16 afos con LES de 3 afios de evolucidon con confusion, anemia y
trombocitopenia en la cual se diagnostica una PTT.”

El caso que motivo esta publicacién evidentemente reune las manifestaciones
clinicas y resultados de los estudios de laboratorio e imagenoldgicos
correspondientes a los establecidos para el diagndstico de esta dos afecciones:
lupus eritematoso sistémico y pUrpura trombocitopénica trombdética.
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