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RESUMEN

A nivel mundial la trombocitopenia se encuentra entre una de las primeras causas de alteraciones hematologicas en el embarazo,
afectando hasta un 10% de los mismos. A pesar de que todas las entidades clinicas con trombocitopenia en la gestacion poseen un
espectro clinico parecido, la distincion entre ellas es vital para establecer el tratamiento adecuado y asi disminuir la morbimortalidad
materno-fetal. La purpura trombocitopénica trombotica es una enfermedad infrecuente, que, a pesar de no estar ligada al embarazo,
no esta exenta de presentarse en el mismo, en comparacion al sindrome HELLP el cual es una complicacion multisistémica que se
presenta durante la gestacion. A continuacion, se presenta el caso de una gestante con anemia trombocitopénica microangiopatica
donde se evidencia la similitud clinica de ambas patologias, representando un reto diagnostico.
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SUMMARY

Worldwide, thrombocytopenia is one of the first causes of hematological alterations in pregnancy, affecting up to 10% of
them. Despite the fact that all clinical entities with thrombocytopenia in pregnancy have a similar clinical spectrum, the
distinction between them is vital to establish the appropriate treatment and thus reduce maternal-fetal morbidity and mortality.
Purpura thrombotic thrombocytopenic is an infrequent disease, which despite not being linked to pregnancy, is not exempt
from occurring in it, compared to HELLP syndrome, which is a multisystemic complication that occurs during pregnancy. The
Jollowing is the case of a pregnant woman with microangiopathic thrombocytopenic anemia where the clinical similarity of

both pathologies is evidenced, representing a diagnostic challenge.
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INTRODUCCION

La puarpura trombocitopénica trombotica (PTT) es
una enfermedad inusual de mortales consecuencias;
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no es una enfermedad propia de la gestacion,
pero si un factor de riesgo durante la misma. La
trombocitopenia se presenta como una anemia
hemolitica microangiopatica, que, en conjunto con
anemia hemolitica autoinmune, signos neuroldgicos
(confusion, cefaleas, convulsiones), fiebre y afectacion
renal, caracterizan la clinica de la PTT. Estos sintomas
clasicos solo aparecen en el 40 % de toda la poblacion
afectada, no mejoran tras el parto, y su tratamiento esta
enfocado principalmente en la plasmaféresis (1-3).

Por su parte, el sindrome HELLP (del inglés,
hemolysis, elevated liver enzymes y low platelet
count), propio de la gestacion, es asi mismo, un tipo
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de anemia microangiopatica trombotica que consiste
en un cuadro caracterizado por enzimas hepaticas
elevadas, trombocitopenia y anemia hemolitica,
aunque la sintomatologia neuroldgica también puede
estar asociada. En comparacion con la PTT, la clinica
del HELLP mejora tras el parto, siendo este el principal
tratamiento en ultima instancia (2,4).

Ambas patologias pueden presentarse con sintomas y
signos clinicos similares. He alli el reto diagndstico
y terapéutico, los cuales, si no se realizan a tiempo,
pueden generar resultados fatales. Se presenta una
gestante de 34 semanas en la cual se pone en evidencia
el reto diagndstico que constituyen estas dos entidades
clinicas.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenino de 43 afios, natural de
China y procedente de Caracas, con embarazo de 34
semanas de gestacion y con historia obstétrica de IIG
IC, sin patologias previas conocidas. Al interrogatorio,
negd alergia a medicamentos, asi como también
el consumo de drogas ilicitas y habito tabaquico.
Ingres6 a la emergencia por presentar contracciones
uterinas dolorosas y efectivas. Al examen fisico de
ingreso, presion arterial: 220/119 mm Hg, frecuencia
cardiaca: 132 latidos por minuto (lpm), frecuencia
respiratoria: 26 por minuto, saturacion de O2: 98 %
aire ambiente. La paciente estaba afebril al tacto,
hidratada, en regulares condiciones generales. La
evaluacion otorrinolaringolégica estaba dentro de
limites normales. El examen cardiovascular reveld
un torax normoconfigurado, ruidos respiratorios
presentes en ambos hemitorax, sin agregados; ruidos
cardiacos ritmicos y regulares, sin soplos. En el
abdomen, los ruidos hidroaéreos estaban presentes, el
abdomen era globoso a expensas del utero gestante, la
frecuencia cardiaca fetal estaba audible en 150 lpm.
En las extremidades se observo edema grado II/IV. A
la evaluacion neuroldgica, la paciente estaba orientada
en tiempo, espacio y persona, con lenguaje coherente,
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fuerza muscular V/V generalizada, sensibilidad
conservada, reflejos osteotendinosos II/1V, sin signos
de focalizacion.

Los resultados de los exdmenes paraclinicos fueron:
plaquetas 56 000 /L, lactatodeshidrogensa (LDH) 814
UI/L, creatinina 1,18 mg/dL, aspartato transaminasa
(AST) 15 U/L, alanina transaminasa (ALT) 48 U/L,
gammaglutamil-transpeptidasa (GGT) 178 U/L,
fosfatasa alcalina 158 U/L, acido urico 7,29 mg/dL,
proteinuria +1, hemoglobinuria +2, el frotis de sangre
periférica mostrd trombocitopenia, plaquetas grandes,
agregados plaquetarios, esquistocitos +, macrocitosis
+ y policromasia +.

En vista del cuadro clinico, la paciente fue sometida
a una cesarea segmentaria. Se le realizé monitoreo de
presion arterial, cuyos valores mejoraron al realizarse
la cesarea segmentaria. Las cifras hematologicas se
estabilizaron sin plasmaféresis ni esteroides, egresando
a las 48 horas, estable.

DISCUSION

La trombocitopenia constituye la segunda causa de
las alteraciones hematoldgicas encontradas durante el
embarazo, superada por la anemia, y es un motivo de
consulta comtn para el hematologo. Afecta el 10 % de
todos los embarazos y representa un reto diagnostico
y terapéutico, ya que puede estar relacionado a
condiciones preexistentes en mujeres en edad fértil,
como la trombocitopenia inmune primaria (TIP), el
lupus eritematoso sistémico (LES) o la PTT, o estar
presente en trastornos intrinsecos del embarazo, como
la trombocitopenia gestacional o el sindrome HELLP
(5-8).

La PTT es una enfermedad infrecuente (6/1 000 000
habitantes/afio en EE.UU.), que no posee criterios
diagndsticos establecidos. Su fisiopatologia consiste
en un cuadro de microangiopatia trombdtica que se
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caracteriza por un proceso de agregacion intravascular
causada por el déficit congénito o adquirido de la
ADAMTS-13 (disintegrin-like and metalloprotease
with thrombospondin type 1 motif 1318), una
metaloproteasa que regula el tamano del factor von
Willebrand. El déficit de la misma no fragmenta
adecuadamente el factor von Willebrand, provocando
la formacion de trombos intravasculares, obstruccion
de la microcirculacion y el cuadro clinico (9-11).

Los 6 pilares clasicos que orientan en el diagnostico
de esta enfermedad son: trombocitopenia, anemia
hemolitica microangiopatica, prueba de antiglobulina
negativa, alteraciones neurologicas, fallo renal
(niveles de creatinina 3 mg/dL) y fiebre. Aunque la
paciente que se presenta tenian anemia hemolitica
microangiopatica, la misma no es especifica de la
PTT, pudiendo asociarse en este caso a enfermedades
caracteristicas de la gestacion, por ejemplo, el
sindrome HELLP (9-11).

El sindrome HELLP es una complicacion
multisistémica del embarazo que se caracteriza por
hemolisis, elevacion de las enzimas hepaticas y
trombocitopenia. EI 70 % de los casos se presentan
durante el embarazo y el 30 % durante las primeras
48 horas del puerperio. Por lo general, se inicia
durante el tercer trimestre, afectando del 0,5 % al
0,9 % de todos los embarazos y hasta el 20 % de los
embarazos complicados con preeclampsia grave. Se
observa un pico de incidencia entre la semana 27-
37 de gestacion, solo el 10 % se presenta antes de
la semana 27. La importancia del diagnostico radica
en la elevada mortalidad materna (1 % - 24 %) y
fetal (7 % - 34 %) asociada (2, 12, 13). A pesar de
que la clinica es variable, el sintoma mas comun es
el dolor y la distension abdominal, fundamentalmente
en region epigastrica e hipocondrio derecho o region
subesternal, concomitantes nauseas, vOmitos, mal
estado general, aumento de peso y edema. Sintomas
menos comunes incluyen: cefalea, alteraciones
visuales, ictericia y ascitis. La hipertension (presion
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arterial > 140/90 mm Hg) y la proteinuria estan
presentes en aproximadamente el 85 % de los casos.
Solo un 20 % de los casos de HELLP grave cursan con
presion arterial normal (2, 13 - 15). Su diagnostico se
basa en la presencia, en una mujer embarazada, de las
alteraciones analiticas que componen su nombre.

La anemia hemolitica microangiopatica con presencia
de esquistocitos (hematies fragmentados) en frotis
de sangre periférica es la principal manifestacion del
sindrome. Esta hemlisis se asocia a elevacion de LDH
(> 600 UI/L) y disminucion en los valores séricos de
haptoglobina (<1 g/L). Una caracteristica obligatoria
es la trombocitopenia (< 150 000/L) secundaria al
consumo y adhesion plaquetaria en el endotelio
lesionado. De hecho, cuando la paciente presente
recuento plaquetario <50 000/L o el fibrindgeno se
encuentre por debajo de 300 mg/dL, debe considerarse
que esta en proceso de coagulacion intravascular
diseminada (CID), condicion que empeora el
pronostico. La elevacion de las enzimas hepaticas se
relaciona con la hemolisis o con la necrosis hepatica
secundaria a microangiopatia. El 30 % puede mostrar
aumento de fosfatasa alcalina (FA) y gammaglutamil-
transpeptidasa (GGT). Sin embargo, en la mayoria
de las pacientes, la funcion hepatica se mantiene
normal dado que la necrosis es focalizada. Otros
hallazgos son proteinuria 75 %, aumento de creatinina,
aumento de bilirrubina mayor o igual a 1,2 mg/dL, e
hiperuricemia. Recientes estudios sugieren la utilidad
de biomarcadores angiogénicos en el diagndstico
diferencial de la trombocitopenia en el embarazo (2,
13 -15).

Existen diversas clasificaciones, entre las mas
destacadas estan la clasificacion de Mississippi
(Cuadro 1), la cual lo clasifica en tres clases y la
de Tennessee (Cuadro 2) que considera el sindrome
HELLP como incompleto si cumple solo 1 o 2
criterios de la triada de laboratorio y como completo
si existen los 3 (15-17).
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Cuadro 1. Clasificacion de Mississippi (16)

Clase Plaquetas AST o ALT LDH
HELLP clase I <50 000/L >70U/L =600 UI/L
HELLP clase IT 50 000 a 100 000/L >70U/L  >600 UL
HELLP clase IIT 100 000 a 150 000/L >40U/L =600 UI/L
Por todo lo antes expuesto, en vista de la clinica, los CONCLUSION
hallazgos de laboratorio y la resolucion del cuadro
clinico en esta, paciente luego de la realizacion de la La purpura trombocitopénica trombotica debe

cesareasegmentaria, se llegd al diagnostico de sindrome
HELLP, sin embargo, no se podria clasificar segun
Mississippi ya que no cumple con todos los criterios
de una misma clase, pero segiin Tennessee se clasifica
en sindrome HELLP incompleto, ya que los valores de
AST no se encontraron elevados. Como se menciona
anteriormente, el tratamiento de esta entidad clinica
consiste en interrumpir la gestacion, estabilizando
previamente a la madre con: 1) tratamiento hipotensor,
2) tratamiento anticonvulsivante, 3) tratamiento con
corticoides a altas dosis (betametasona 12 mg/12 horas
o dexametasona 10 mg/12 horas, por 48 horas si es
preciso para maduracion pulmonar fetal, seguido de
metilprednisolona 40 mg/12 horas, si el tratamiento
debe prolongarse). Es importante tomar en cuenta que
nunca debe darse como curado un HELLP a pesar de
que en ocasiones la analitica mejore con la medicacion.
Solo se cura al terminar la gestacion (18).

Cuadro 2. Clasificacion de Tennessee (17)

AST >70 U/L
LDH > 600 UI/L
Plaquetas <100 000/L
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considerarse como diagndstico diferencial en toda
gestante con trombocitopenia, anemia gravey elevacion
de LDH junto a la minima elevacion de AST. Esta
enfermedad es 3 veces mas frecuente en mujeres en
edad fértil, por esta razon esta patologia no esta exenta
de presentarse en el embarazo, tanto en examenes de
rutina como en exacerbacion de patologias durante
el mismo. Las pacientes que han sufrido PTT tienen
mas riesgo de presentar recurrencia en posteriores
gestaciones, aunque no se conoce exactamente el
porcentaje del riesgo, la distincioén entre esta entidad
y la preeclampsia/HELLP es importante en cuanto a
manejo y prondstico, sin embargo, las caracteristicas
clinicas e histologicas son tan similares que a menudo
establecer el diagnostico correcto constituye un reto.
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