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PTT EN PACIENTE CON RASGO FALCIFORME. REACCION ANAFILACTICA
DURANTE LA PLASMAFERESIS
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Fundamentos: La PTT es una patologia poco frecuente en general; sin embargo, el rasgo falcifor-
me es relativamente comun en individuos de raza negra, mas aun en areas endémicas para Paludis-
mo. Presentamos un caso en el que la coexistencia de ambas entidades plantea dudas diagnésticas
y terapéuticas.

Caso clinico: Mujer de raza negra de 39 anos procedente de Cuba, con antecedentes de rasgo
falciforme y dos ceséreas previas sin complicaciones. En febrero de 2009 fue sometida a histerec-
tomia por Utero miomatoso, presentando un postoperatorio complicado con coleccién hematica,
purulenta en clpula vaginal que requirié reintervencion y sepsis por P aeruginosa multiresistente.
Durante el postoperatorio presenté crisis convulsiva de duracién recortada y cuadro de anemia
microangiopatica. La analitica revelé un alargamiento de TP, INR de 1.7, ATTP: 1.5, LDH de 5815
U/L, Hb de 7.5 g/dL, Leucocitos 18.700/mm®y Plaquetas 11.000/mm?. La revisién del frotis eviden-
ci6 leucocitosis con neutrofilia, desviacién izquierda y esquistocitosis del 11%. Con estos datos la
paciente fue diagnosticada de PTT iniciandose recambios plasmaticos. En total se realizaron 18 re-
cambios plasmaticos con PFIAM. Ademas fue diagnosticada de HTA por la que se inicio tratamien-
to con Enalapril. Se realizé estudio de Eritropatologia, confirmando el rasgo drepanocitico (14.4%
Hb S) y el de ADAMTS13 con actividad en plasma de 0% e IgG anti-ADAMTS13 en plasma con
un titulo elevado de 89 U/ml, datos compatibles con ausencia de actividad ADAMTS13 debido a
la presencia de Ac inactivantes. Fue dada de alta en abril de 2009. Ingresé nuevamente en mayo de
2009 con clinica de mareo y anemia (Hb 8.8 g/dL), por lo que se iniciaron nuevas plasmaféresis.
Durante el 4° recambio la paciente sufrié una reaccién anafilactica grave asociada a trombopenia
(14.000/mm?), por lo que se suspendi6 el proceso y se inicié tratamiento con Rituximab. Este
Ultimo tambien fue retirado por nuevo episodio anafilactico. Se intentaron reiniciar los recambios
plasmaéticos administrando Albumina y Vincristina, sin obtener respuesta. Las pruebas alérgicas
fueron negativas. El estudio inmunohematolégico no pudo excluir la presencia de aloanticuerpos
de positividad débil anti-Fy3, en paciente Fya/Fyb negativa. Ante los resultados se inici6 tratamien-
to con corticoides, antihistaminicos, se suspendié Enalapril y se retomaron las plasmaféresis, con
buena tolerancia y lenta pero progresiva respuesta. En total se realizaron 20 recambios. La Vincris-
tina fue suspendida después de la tercera dosis y la paciente fue dada de alta en junio de 2009, sin
recaidas hasta la fecha.

Conclusiones: En los raros casos de coexistencia de estas dos patologias, es necesario distinguir
entre la PTT y las crisis drepanociticas para poder realizar un tratamiento correcto. Por otra parte,
es dificil de determinar si el origen del cuadro anafilactico es secundario a proteinas plasmaticas o a
IECAs, ya que existen casos descritos de reacciones de hipersensibilidad frente a estos en pacientes
con plasmaféresis.



