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En el hospital atendimos a una paciente con Purpura trombética trombocitopénica con un frotis de sangre
periférica (FSP) que no mostraba esquistocitos. Se trataba de una mujer de 24 afios sin antecedentes de
importancia, hospitalizada por 5 dias por presentar purpura; no tenfa fiebre ni hemorragias macroscépicas. Al
examen fisico tenia palidez moderada, petequias y equimosis en piel y mucosas. Estaba hemodindmicamente
estable y no habia visceromegalias, adenopatias ni alteraciones neuroldgicas.

Al ingreso tenfa hemoglobina (Hb) 6,9 gr/ dly plaquetas de 13 000 /mm3, con constantes corpusculares,
leucocitos, pruebas de funcién renal y de coagulacién normales. En el FSP inicial habia anisocitosis 2+,
poiquilocitosis 2+ y policromatofilia 1+, pero no se encontraron esquistocitos; reticulocitos 18%, lactato
deshidrogenasa (DHL) muy elevada, hiperbilirrubinemia indirecta leve. La serologfa para Hepatitis B y
C, VIH y anticuerpos antinucleares fueron negativos. Fue evaluada por el Servicio de Hematologia siendo
catalogada como Sindrome de Evans e inicié terapia con pulsos de Metilprednisolona 1 gr EV por diay 4cido
folico 1 mg/dia VO. La evolucién de la paciente fue estacionaria, sin fiebre ni otras molestias. No recibié
transfusiones.

Al tercer dia de tratamiento tuvo controles de Hb: 6,4 gr/dl, plaquetas 16 000 /mm3, y test de
Coombs directo negativo. Se hizo un segundo FSP que mostré macrocitosis 1+, anisocitosis 2+, hipocromia
2+, policromatofilia 1+ y normoblastos 1+, nuevamente no se evidenciaron esquistocitos. La paciente
continuaba asintomdtica, pero se prolongo la terapia con metilprednisolona EV, por dos dias mas.

Al quinto dia de hospitalizacién, la paciente despert6 con agitacién psicomotriz, nduseas, vomitos y
trastorno de conciencia con tendencia a la somnolencia. Al examen neuroldgico presentaba movimientos
alternantes de decorticacién y descerebracion con signo de Babinski bilateral espontédneo presente. Se realizé
nuevo frotis de sangre periférica y se inicié manejo de via aérea, sedoanalgesia y se transfunde 4 unidades
de plasma fresco congelado, una unidad de paquete de gldbulos rojos y nueve unidades de plaquetas. El
tercer FSP mostré macrocitosis 1+, policromatofilia 1+, normoblastos 2+, y esquistocitos 2+ con plaquetas
ausentes. La paciente falleci6 5 horas después, mientras se realizaba el tramite para la plasmaféresis.

La purpura trombocitopénica trombética (PTT), que forma parte de las microangiopatias trombéticas
(MAT), se caracteriza por anemia hemolitica microangiopdtica (esquistocitos en sangre periférica),
trombocitopenia variable y elevacién de reticulocitos y DHL(1) y es considerada una emergencia
hematoldgica. Es una entidad rara, pero de una mortalidad mayor al 90% si el paciente afectado no recibe el
tratamiento con plasmaféresis (1,2) de manera oportuna, pero para ello se necesita un diagndstico temprano.

El problema ocurre cuando no se encuentra el componente basico de la MAT, los esquistocitos, parahacer
el diagnéstico (falso negativo). Existen otros reportes que mencionan casos de MAT sin deteccién de
esquistocitos en el FSP, probablemente por un bajo grado de hemolisis en el momento de tomar la muestra
(3,4,5). Hasta ese momento no habfa consensos publicados sobre lo que es un esquistocito, por lo que
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podia haber inconsistencia en su identificacién como variabilidad en el método de cuenta de esquistocitos,
diferentes dreas de muestra evaluadas, o diferentes nimeros de glébulos rojos contados (6). Esto motivo la
pregunta ;podriamos haber realizado el diagndstico de forma oportuna en esta paciente?

Si el caso hubiera sido un sindrome de Evans (anemia hemolitica autoinmune y trombocitopenia) la
paciente hubiera tenido Test de Coombs positivo. Quizéds por ello, Rock (7) propuso que "la PTT debe ser
redefinida como un sindrome de anemia hemolitica microangiopatica Coombs negativa y trombocitopenia
en la ausencia de otras causas posibles de estas manifestaciones”. Ello debié alertar a todos los médicos
tratantes a buscar otras causas del cuadro y solicitar varios frotis de sangre periférica adicionales buscando
esquistocitos (como sali6 en el tercer FSP). Mientras tanto, se pudo haber instaurado un tratamiento con
plasmaféresis buscando la mejoria de la paciente, tal como reportan Fava y Caruana (8), en su paciente con
cuadro similar igual sin esquistocitos y que tuvo buena respuesta al recambio plasmatico.

Aunque en la actualidad ya existen documentos de consenso publicados por la International Council
for Standardization in Haematology (ICSH) para la identificaciéon y cuantificacién de esquistocitos (6) y
métodos automatizados para el andlisis de esquistocitos (9) que deben seguirse en todos los laboratorios
de hematologia, nosotros sugerimos que si un paciente tiene anemia hemolitica con trombocitopenia sin
esquistocitos en un solo frotis de sangre periférica y con test de Coombs directo negativo, debe manejarse
como PTT con terapia con plasmaféresis, mientras se solicitan adicionales lecturas de otros frotis de sangre
hasta encontrar esquistocitos o hasta ver la evolucién del cuadro clinico durante los recambios plasmaticos,
ya que el test de Coombs negativo alejaria la posibilidad de un Sindrome de Evans. Haciendo esto, se podria
salvar la vida de un paciente con PTT, mientras se realiza el estudio diagnéstico del paciente.
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