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La trombocitopenia inmune primaria es una enfermedad autoinmunitaria, en la que existe anticuerpos

contra antigenos de superficie de las plaquetas, afectando la produccion y generando la destruccion, lo

que disminuye el nimero de las mismas (< 100.000/L), en ausencia de otros problemas que la

justifiquen, y ocasionando alta susceptibilidad de sangrado en los pacientes segun la severidad. Sus

mecanismos fisiopatoldgicos de tipo inmunoldgico han permitido mejorar el manejo y tener varias

opciones de tratamiento y evitar complicaciones que comprometan la vida de los pacientes. Asimismo,

conocer las condiciones subyacentes de manera critica es fundamental para la toma de decisiones en las

diferentes lineas de tratamiento, que estan muy bien establecidas en la actualidad.

Se Reporta un caso de un paciente masculino de 70 afios con diagnostico de trombocitopenia inmune

primaria diagnosticada hace 5 afios, con tratamiento actual con prednisona oral méas azatioprina, con

mala respuesta y abandono de este hace 1 afio.
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Primary immune thrombocytopenia in a male patient
70 years old. case report

ABSTRACT

Primary immune thrombocytopenia is an autoimmune disease, in which there are antibodies against
platelet surface antigens, affecting production and causing destruction, which decreases their number
(<100,000/L), in the absence of other problems. that justify it and causing high susceptibility to bleeding
in patients according to severity. Its pathophysiological mechanisms of an immunological type have
allowed to improve management and have several treatment options and avoid complications that
compromise the lives of patients. Likewise, knowing the underlying conditions in a critical way is
essential for decision-making in the different lines of treatment, which are currently very well
established.

A case of a 70-year-old male patient with a diagnosis of primary immune thrombocytopenia diagnosed
5 years ago is reported, with current treatment with oral prednisone plus azathioprine, with poor response

and abandonment of this 1 year ago.
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INTRODUCCION

La trombocitopenia inmune primaria es una enfermedad caracterizada tanto por la destruccion acelerada
de plaquetas como por la produccién inadecuada de las mismas, y es mediada por autoanticuerpos.: Este
trastorno hematolégico afecta a pacientes de todas las edades, géneros y razas. Se puede presentar de
forma aislada o asociada con una amplia gama de entidades. Esta enfermedad ha sido reconocida desde
hace siglos.?

La trombocitopenia inmune primaria (PTI) Se define como «trombocitopenia» a un recuento de
plaquetas por debajo de 100,000/L. Este umbral se prefiere al nivel mas cominmente usado de menos
de 150,000/L, con base en un estudio de cohorte prospectivo de sujetos sanos con un recuento de
plaquetas entre 100,000 y 150,000/L, que mostré que la probabilidad a 10 afios de desarrollar una
trombocitopenia mas grave (plaquetas por debajo de 100,000) es sélo de 6.9%. EI nuevo nivel de corte
también evita la inclusién de la mayoria de las mujeres con trombocitopenia asociada con el embarazo,
un fenémeno fisiol6gico bien conocido que no requiere seguimiento especifico en ausencia de
caracteristicas clinicas adicionales.*>®

Se caracteriza fundamentalmente por sintomatologia hemorragica a 3 niveles: piel, mucosas y 6rganos
internos. La mayoria de los pacientes estan asintomaticos o tienen afectacion cutaneo mucosa.” Se han
desarrollado diferentes escalas clinicas para medir de forma objetiva la intensidad de los sangrados,
siendo una de las mas empleadas la desarrollada por la OMS: grado 0, sin evidencia de sangrado; grado
1: sangrados leves (petequias, equimosis, mucosas, sangrado retiniano sin alteraciones visuales); grado
2: sangrados mayores (melena, hematemesis, hematuria, hemoptisis); grado 3: cualquier sangrado que
requiera transfusion de hematies; grado 4: sangrados retinianos con alteraciones en la vision, sangrados
en sistema nervioso central &°

La trombocitopenia inmune se puede clasificar segun su etiologia en primaria y secundaria:
Primaria: enfermedad autoinmune caracterizada por trombocitopenia aislada (recuento de < 100 x 10 9
/L) en ausencia de otros problemas o enfermedades que la justifiquen. El diagndstico es de exclusion y

cursa con un aumento del riesgo de hemorragia, aunque no siempre existe clinica hemorragica.?
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Secundaria: todas las formas de trombocitopenia de mecanismo inmune, exceptuando la
trombocitopenia inmune primaria.?

El diagndstico de PTI es de exclusion. Una historia personal y familiar y un examen fisico normales,
asociados a la presencia de trombocitopenia aislada, constituyen las herramientas clave para establecer
el diagnostico. La mayoria de los pacientes presentan antecedentes de infeccion viral, inmunizacién o
infeccion bacteriana en las semanas previas.!!

Se basa en la historia clinica, exploracion fisica, biometria hematica y extension de sangre periférica.
No existe un «estandar de oro» para el diagndstico. Se deben evaluar las caracteristicas de la hemorragia,
Si es cutdnea 0 en mucosas, su gravedad, extension y tiempo de evolucién. Deben identificarse
condiciones concomitantes que aumenten el riesgo hemorragico*>*3

Los objetivos principales del tratamiento de la PTI son revertir y evitar la hemorragia manteniendo la
cifra de plaguetas en un nivel seguro (superior a 20-30 X 10°/1). La decision de iniciar el tratamiento se
basa, fundamentalmente, en la presencia de manifestaciones hemorragicas y, en determinadas ocasiones,
en la cifra de plaquetas.'*

El tratamiento de primera linea son los glucocorticoides (prednisona 1 mg/kg o dexametasona 40 mg/dia
durante 4 dias). La adicion de IglV se reserva para pacientes con hemorragia grave.

En el de segunda Linea el Romiplostim se administra por via subcutanea una vez por semana, iniciando
el tratamiento con una dosis de 1 mg/kg e incrementandola en 1 mg/kg/semana si el recuento de
plaquetas es < 50 x 109 /I, sin exceder la dosis maxima de 10 mg/kg. La maxima respuesta se alcanza a
las 2 semanas de la primera dosis.

El Rituximab es un anticuerpo monoclonal quimerico dirigido contra el receptor CD20 presente en los
linfocitos B. Durante la ultima de cada se ha utilizado en pacientes con PTI refractaria.®

Presentamos el caso de un paciente con diagndstico de trombocitopenia inmune primaria crénica, con
multiples comorbilidades, su condicidn clinica, evolucién y manejo tratamiento intrahospitalario
CASO CLINICO

Paciente de 70 afios de edad, procedente de una zona rural, que ingresa al servicio de emergencia por
presentar hace 7 dias petequias a nivel de paladar blando, extremidades superiores e inferiores, ademas
de equimosis en rostro, cuello y torax, hiposfagma bilateral y exacerbacion de disnea crénica de
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medianos esfuerzos que cede con el reposo, cianosis peribucal, edema de extremidades inferiores,
mialgias, astenia, e hiporexia, niega fiebre, y sangrados previos a su ingreso.

El paciente cuenta con un historial clinico de varias comorbilidades como hipertension pulmonar,
fibrosis pulmonar, epilepsia, hipotiroidismo, insuficiencia cardiaca, cor pulmonale cronico, y
trombocitopenia inmune primaria; esta Gltima con tratamiento a base de prednisona oral 20mg cada dia
mas azatioprina que no especifica dosis, con mal apego al tratamiento y abandono del mismo hace 1
afo.

En su biometria de ingreso se evidencia plaquetas de 25.000 x microlitro, anemia moderada con
hemoglobina de 7,5 gr/dl, hematocrito de 26%, en otros parametros de laboratorio sin alteracion; se
decide instaurar tratamiento para TPl por alto riesgo de sangrado (tabla 1), en primera instancia se
administra dexametasona intravenosa 40mg intravenoso cada dia por 3 dias, con respuesta poco
favorable, persistiendo el valor bajo de plaquetas de 20.000 x microlitro, no se administra
inmunoglobulina intravenosa por falta de disponibilidad de la misma en el centro hospitalario; por lo
gue se decide por una segunda linea de tratamiento con romiplostin a dosis de 1ug/kg subcutaneo como
estimulador del receptor de trombopoyetina (TPO) para aumentar la produccion de plaquetas con una
respuesta favorable al tratamiento con un ascenso de plaquetas de 332.000 x microlitro a los 8 dias de
su ingreso. Al recibir el alta médica se realiza controles por consulta externa y recibiendo nueva dosis

de romiplostin que fue el éptimo segin su estado clinico. (Tabla 2)

Tabla 1. Biometria de ingreso

BIOMETRIA

Leucocitos 9760 4.8 - 10.8 kfug
Neutrdfilos 80% 30 - 45%
Neutrdfilos 7.82 2.2-4.8k/ug
Linfocitos 12.60% 30-45%
Linfocitos 1.23 1.1-3.2
Glébulos rojos 3.50 4-5,5 mil x ul
Hemoglobina 7.25 12-16 g/dl
Hematocrito 26 40-48%
VCM 64 86-98 micromm3
CMHb 17.8 27-32 pg
CmCorHB 27 33-37%
Plaquetas 25.000 150.000-400.000
xmicrolitro
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Como complicacién intrahospitalaria la paciente presento sangrado digestivo bajo, rojo rutilante, en
poca cantidad, sin descompensacion hemodindmica y resolucién espontanea. En controles posteriores
de biometria se evidencia mejoria en los niveles de plaquetas y con la transfusion de 3 concentrados de
glébulos rojos elevando los niveles de hemoglobina y hematocrito.

Tabla 2. Evolucidn de estudios de laboratorio

Parametros Dial Dia 2 Dia 3 Dia 4 Dia5 Dia 6 Dia7 Dia 8

Leucocitos 9820 13.000 12.440 13530 12930 12650 12710 8.880
9.29 10.70 10.54 12.03 11.25 11.24 11.19 7.53

Neutrdéfilos
Linfocitos 0.32 1.51 1.12 0.88 1.09 0.94 1.03 0.98
Hemoglobin 6.9 10.6 9.3 13.40 13.2 12.20 12.50 11.20
a
Hematocrito a5 B85 31 42.80 42.20 39.2 41.10 36.40

Plaquetas 10.000 28000 15000 23.000 21.000 28.000 38.000 332.000

Recuento
manual de 10.000 10.000 10.000 38000 20.000 25.000 50.000 330.000

plaquetas

DISCUSION

El La trombocitopenia inmunitaria primaria (PTI) es un trastorno hematoldgico autoinmune adquirido
caracterizado por trombocitopenia aislada (recuento de plaquetas < 100 x 109 /L) en ausencia de otras
etiologias. La incidencia de la enfermedad es de aproximadamente 2 a 10 por 100 000 adultos cada afio,

con una prevalencia de 9 a 20 por 100 000 adultos. Es mas comin en mujeres en edad fértil en
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comparacion con hombres del mismo grupo de edad, y la incidencia a menudo alcanza un pico en adultos
después de los 60 afios de edad con igual distribucidn por sexos. Muchos pacientes son asintomaticos o
solo presentan una hemorragia mucocuténea leve; sin embargo, el sangrado severo ocurre en 5 a 6% de
los pacientes. El tratamiento inicial para trombocitopenia inmunitaria de primera linea como indica la
Sociedad Americana de Hematologia es la dexametasona en dosis de 40mg/dia, no se recomienda su
uso prolongado por los efectos adversos de este tipo de medicamentos. Dentro de la primera linea
incluye ademés la inmunoglobulina IV. Varias recomendaciones han demostrado su eficacia a dosis de
1gr/kg por 5 dias, consiguiendo una repuesta adecuada en menor tiempo en comparacion a los
glucocorticoides, por lo que esta indicada en situaciones en las que se requiere un aumento de plaquetas
en situaciones de hemorragias activas. En pacientes adultos con PTI crénica y plaguetas < 20 x 10° /L,
el tratamiento con inmunoglobulina G intravenosa (IGIV), asociada 0 no a corticoides
independientemente de la intensidad del sangrado, define el éxito terapéutico, dentro de las 48 horas en
el 100% de los casos. Una segunda linea de tratamiento incluye al rituximab, anticuerpo monoclonal
anti CD20, una opcion valiosa sobre todo en la PTI cronica, para evitar llegar a la esplenectomia. Los
agonistas de los receptores de trombopoyetina (romiplostim y eltrombopag) son farmacos prometedores
para el manejo de la PTI cronica o refractaria. La trombopoyetina es el principal factor responsable de
la produccién de plaquetas, promueve la produccién de las mismas a partir de megacariocitos existentes
y mejoran la proliferacion de los mismos en la médula dsea. En nuestro reporte del presente caso se

utilizo la segundo linea de tratamiento, obteniendo resultados favorables y la pronta recuperacion.

CONCLUSIONES

El diagnostico oportuno de trombocitopenia en los pacientes es por debajo de 100x 109/L en los que se
han descartado otras causas, tengan o no sangrado leve, las decisiones se manejan por el nimero de
plaquetas, edad, y las condiciones coexistentes que disminuyan las complicaciones y mortalidad.

Los pacientes que tengan sangrado grave recibiran tratamiento combinado con glucocorticoides,
inmunoglobulina intravenosa y transfusion de plaquetas segun el caso. Considerar a los glucocorticoides

como tratamiento de primera linea y sus efectos secundarios.
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Los agonistas de los receptores de trombopoyetina y rituximab seran administrados a pacientes en
quienes la PTI no remite o recae poco después del tratamiento con glucocorticoides.
En futuros pacientes con PTI se espera que el medico internista maneje en conjunto con hematologia

debido a la complejidad etioldgica y terapéutica. No toda trombocitopenia es indicacion de transfusion.
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