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Presentacion atipica de una deficiencia de ADAMTSI3
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La purpura trombotica trombocitopénica (PTT) es una entidad poco frecuente, fundamentalmente de causa autoinmune, que
asocia clinica neuroldgica en gran parte de los casos (60%), usualmente leve y transitoria'. Suele precisar tratamiento con
plasmaféresis urgente dada la agresividad de esta entidad”.

Caso Clinico

Paciente con sospecha de trombosis de senos venosos € infarto venoso asociado en region
occipital derecha, presentando insuficiencia renal aguda (creatinina 3.33 mg/dL) y
trombopenia (59.000/mm3), sin esquistocitos en frotis de sangre periferica. Se 1nicio
anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular y preciso ingreso en UCI para control
de tension arterial. La RMN cerebral no muestra datos sugestivos de trombosis de los senos
venosos, observandose lesion compatible con infarto isquémico en territorio ACP derecha
con transformacion hemorragica. Se suspendid la anticoagulacion con HBPM vy
posteriormente present0 anemizacion con alteracion de los parametros de hemolisis vy
mayor trombopenia.

Resultados

Se realizo biopsia de medula o0sea (hiperplasia) y se
iniciaron corticoirdes a 1 mg/kg. El estudio de
hemoglobinuria  paroxistica  nocturna vy
autoinmunidad mostrO ANA positivos asi como Ac
antiperoxidasa tiroidea positivos.

Ante la sospecha de microangiopatia trombotica
atipica se solicito actividad ADAMTSI13,y se 1nicia
infusi6n de plasma en espera de resultados.

Tras mejoria clinica 1nicial presentd nueva clinica
neuroldogica consistente en cefalea holocraneal y
clonias bucales (TC sin cambios), en probable
relacion con crisis parcial simple y posteriormente una
crisis  tonico-clonica generalizada que preciso
intubacion y nuevo traslado a UCI, comenzandose
tratamiento con acido valproico y levetiracetam.
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Conclusiones

El caso clinico nos parece relevante porque se trata de una entidad poco frecuente, con una presentacion inicial atipica y que
precisa tratamiento urgente; en segundo lugar recordar que la PTT es una entidad potencialmente mortal, con diagnostico de
laboratorio no inmediato que requiere un rapido manejo clinico para iniciar recambio plasmatico aun en espera de los resultados

analiticos®.
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