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Introduccion

A pesar de ser un proceso poco frecuente, la
parpura trombocitopénica trombética (PTT)
siempre ha despertado interés en muchos inves-
tigadores por su presentacién clinica dramatica
y alta tasa de mortalidad (1). Fue descripta por
primera vez en 1924 por Moschkowitz como
una microangiopatia trombdtica diseminada (2)
y tres décadas después Gasser et al comunicaron
una enfermedad de similares caracteristicas en

chicos, que llamaron sindrome urémico hemoli-
tico (SUH).

Desde su descripcién hasta los afios *60, me-
nos del 3% de los pacientes con PTT sobrevi-
vian (3). En las dltimas tres décadas, esta evolu-
cién ha cambiado debido a la introduccién de
tratamientos mas efectivos, con un porcentaje
de sobrevida actual del 70% al 80%, y en los
mejores casos cercano al 90% (4).

La medida terapéutica mas eficaz es la terapia
de recambio plasmatico, que afiade como pro-
blema adicional al manejo de este proceso y la
disponibilidad del mismo, asi como las compli-
caciones relacionadas con su uso (5).

Tanto en la PTT como en el SUH, los agrega-
dos de plaquetas ocluyen arteriolas y capilares
de la microciculacién. En la PTT, estos agrega-
dos obstruyen capilares y arteriolas de varios 6r-
ganos produciendo isquemia y en ocasiones,
infartos. La microcirculacién cerebral estd com-
prometida en un 50% al 71% de los episodios
de PTT (4,6), mientras que en el SUH los trom-
bos fibrino-plaquetarios obstruyen principal-
mente (pero no exclusivamente) los vasos rena-
les con la consiguiente insuficiencia renal (7,8).
En ambos sindromes, el grado de trombocitope
nia refleja la extensién de los depésitos plaque-
tarios en la microcirculacién, siendo general-

mente inferior a las 100.000 plaquetas por mm’.’

El pasaje de sangre por la malla fibrino-plaque-
taria produce fragmentacién de eritrocitos, apa-
reciendo en sangre periférica los caracteristicos
esquistocitos. La hemdlisis es predominante-
mente intravascular y, junto con el dafio tisular,
son las causas del aumento de la lactato deshi-
drogenasa (LDH). La elevacién de la LDH, la
trombocitopenia y la anemia microangiopdtica
son menos signficativas en el SUH que en la

PTT.

La variabilidad de la disfuncién organica en la
PTT (incluyendo el compromiso renal en el 50 a
75% de los casos) (4,6) y las manifestaciones ex-
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trarenales ocasionales del SUH, hacen que am-
bos sindromes sean dificiles de distinguir el uno
del otro (4,8). De hecho, una separacién rigida
entre PTT y SUH se contrapone con las obser-
vaciones de que: 1) tanto la PTT como el SUH
ocurren en distintos miembros de una misma fa-
milia (9); 2) la PTT y el SUH pueden seguir am-
bos, a un episodio de colitis hemorrigica produ-
cida por la citotoxina de la E. coli 0157:H7 y
3) el SUH y la PTT se asocian en raras ocasiones
con otras condiciones como el embarazo, qui-
mioterapia antineoplasica y el virus de la inmu-
nodeficiencia humana (HIV).

Definicion

La PTT es un sindrome caracterizado por
anemia hemolitica microangiopatica, tromboci-
topenia periférica, afectacién neuroldgica, fiebre
y disfuncién renal. Estos cinco criterios corres-
ponden a los clasicos descriptos por Moschko-
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witz en 1924 (2). Relacionada con ella, el SUH
se caracteriza por anemia hemolitica microan-
giopitica, trombocitopenia periférica y disfun-
cidén renal.

Aunque descriptas como entidades clinicas
distintas (2), se considera actualmente que la
PTT y el SUH son presentaciones clinicas va-
riantes de un mecanismo comun de hiperagrega-
cién plaquetaria (10,11), formando parte de un
espectro de sindromes clinicos denominados
microangiopatia trombética (12), caracterizado
por anemia hemolitica intravascular no inmune,

* trombocitopenia y disfuncién orginica multiple,

en relacién con trombosis de la microcircula-
cién (13). Cuando esta microangiopatia trombé-
tica no responde a una causa definida, esta-
riamos en presencia de una PTT o el SUH pri-
marios (complejo PTT-SUH). Ante el reconoci-
miento de una causa determinante del proceso,
definiriamos la PTT y el SUH como secundario
o atipico (cuadro 1).

CUADRO 1

Clasificacién clinica de la microangiopatia trombética

Primaria :
Complejo PTT-SUH

Secundaria
HIV
Céncer
Embarazo-puerperio
Enfermedades autoinmunes
Trasplante de médula 6sea

Toxicidad por drogas (quinina, ticlopidina,clopidogrel, mitomicina C,
ciclosperina, pentostatina, tacrolimus)

La PTT/SUH secundaria tiene algunas carac-
teristicas diferenciales con la forma clsica (14):

+ En estos casos pueden aparecer uno o mds
signos observados en la PTT, pero no rela-
cionados con la patogénesis del proceso
trombético microvascular, y cuyo manejo
terapéutico es distinto.

+ La aparicién de microangiopatia trombdti-
ca representa una complicacién rara del
proceso primario, que es infrecuentemente
reconocida clinicamente hasta que se hacen
estudios histoldgicos.

+ La patogenia de la lesién microtrombdtica
en estas condiciones puede ser algo distin-
ta, ya que la histologia muestra frecuente-

mente evidencia de vasculitis, ausente en la
PTT/SUH cdlasicos; incluso por estudios in-
munoldgicos pueden revelarse el depésito
de inmunoglobulinas en los vasos afecta-
dos, sugiriendo un dafio vascular inmuno-
16gico.

+ La gravedad es variable, desde un curso ful-
minante con desenlace fatal a afectacién re-
nal limitada con recuperacién espontanea.

+ En estos casos, la actuacion terapéutica
rapida sobre el agente desencadenante
puede ser suficiente para revertir las le-
siones vasculares. Sin embargo, y debido
a que pueden tardar un tiempo en hacer
efecto, el tratamiento general puede ser
necesario (1).
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Fisiopatologia

No se conocen con certeza las causas y pato-
génesis de esta enfemedad. Endotoxinas bacte-
rianas, anticuerpos, inmunocomplejos, injuria
oxidativa y algunas drogas pueden causar dafio
endotelial a través de una reduccién en la pro-
duccién de prostaciclinas, disminucién de la fi-
brinolisis y agregados plaquetarios (14). Moake
et. al. (15,16) y Charba et. al. (17) han atribuido
el excesivo taponamiento plaquetario de estos
sindromes, a la presencia de polimeros de factor
von Willebrand anormalmente grandes. El dafio
endotelial sistémico puede provocar la libera-
cién de estos polimeros inusualmente grandes,
que no pueden ser procesados a formas mds pe-
quefias por una “depolimerasa especifica” (15,
18, 19). Esta proteasa ha sido aislada reciente-
mente, demostrindose que puede clivar al factor
von Willebrand en la unién de la tirosina en po-
sicién 842 con la metionina en posicién 843
(20), tanto in vitro como in vivo (21).

En un estudio hecho en la Universidad de Sui-
za por Furlan et.al.,, se pudo demostrar la pre-
sencia de un inhibidor de la proteasa que cliva al
factor von Willebrand de tipo IgG, en aquellos
pacientes con PTT en su forma no familiar. En
cambio, en aquellos pacientes con formas fami-
liares de PTT se observé un déficit moderado a
severo de la enzima. Para el caso de los pacien-
tes con SUH, no pudo hallarse el efecto del in-
hibidor que tenian los pacientes con PTT no
familiar, ni tampoco pudo demostrarse el déficit
de la proteasa; sugiriendo de esta forma un me-
canismo fisiopatolégico diferente para dos enti-
dades clinicas semejantes (22).

De acuerdo con lo explicado arriba, podria es-
perarse que el dafio isquémico fuera multi-sisté-
mico en lugar de tener preferencia por el lecho
vascular cerebral y renal en forma local. Ahora
bien, el plasma de pacientes con PTT tiene dis-
tintos efectos en células endoteliales de diferen-
tes 6rganos (23). La produccién de prostaciclina
estd disminuida y la apoptosis aumenta en el en-
dotelio cerebral y renal, pero no en pulmén y en
higado. Estos hallazgos se correlacionan con la
distribucién de microtrombos en pacientes con
PTT, sugiriendo que el fenotipo de la enferme-
dad estd gobernado por diferentes respuestas de
las células endoteliales a un estimulo general
(24). Otro mecanismo fisio-patolégico involu-
crado es el marcado incremento de micro-parti-
culas del endotelio renal y cerebral que ejercen

un notable aumento de la actividad pro-coagu-
lante, asi como una sobre-expresién de molécu-
las de adhesién como ICAM-1 y VCAM-1(25).
En los casos vinculados a drogas, como por
ejemplo las recientes publicaciones que advier-
ten sobre la aparicién de PTT en pacientes tra-
tados con clopidogrel, los dos factores que se
vincularon con la aparicién de este fenémeno
fueron la presencia de un anticuerpo de tipo
IgG con actividad antiproteasa y la asociacién
con estatinas. (26) .

Diagndstico

La urgencia en el tratamiento no permite
aguardar la presentacién de la péntada diagnds-
tica cldsica (anemia hemolitica micro-angiopati-
ca, trombocitopenia, fiebre, disfuncién renal y
compromiso neuroldgico), que finalmente, am-
plia el espectro de patologias involucradas. Se
considera actualmente que los criterios minimos
diagnésticos son trombocitopenia y anemia he-
molitica microangiopética sin una causa clinica
aparente. El hallazgo de esquistocitos y su cuan-
tificacién en el frotis de sangre periférica es im-
portante, pero no esencial para el diagndstico.
El grado de hemdlisis se correlaciona mejor con
los niveles de LDH que refleja al mismo tiempo,
la injuria isquémica tisular. En pacientes que
han sufrido un episodio de PTT, la recurrencia
puede detectarse exclusivamente por el hallazgo
de trombocitopenia asintomatica (27).

Fl sindrome antifosfolipidico (SAF) catastré-
fico, es una rara variante del SAF clasico en el
que ocurre una microangiopatia diseminada con
afectacién multiorganica y que clinicamente
puede simular una vasculitis [ipica generaliza-
da, una coagulacién intravascular diseminada
(CID) o inclusive una PTT. Es importante dife-
renciarlos ya que el SAF catastréfico puede tra-
tarse con plasmaféresis e inmunosupresores,
pero necesita ademds iniciar tratamiento anti-
coagulante que estarfa contraindicado en la PTT
(28, 29).

Compromiso neurolégico

El compromiso neuroldgico, que puede ser
transitorio, fugaz y recurrente, ocurre en un 50 %
aun 71% de pacientes con episodios agudos de
PTT (4, 6). Estos incluyen cefaleas, parestesias,
paresias, afasia o disfasia, convulsiones, trastor-
nos visuales, o coma. En nifios se ha descripto
hemorragia cercbral como primera manifesta-
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cién (30). Ocasionalmente se han referido tras-
tornos psiquiatricos al inicio de la enfermedad
(31). Los sintomas son el resultado de la oclu-
sién trombdtica o sangrado en el cerebro, reti-
na o ambos. El desprendimiento de retina
puede ocurrir en agudo por trombosis de vasos
coroideos o hemorragia vitrea, o posteriormen-
te como consecuencia de la neo-vascularizaciéon
(32, 33). Las punciones lumbares deberian rea-
lizarse con extremo cuidado en pacientes seve-
ramente trombocitopénicos y usualmente no se
recomiendan en la PTT. La TAC y la RMN son
los métodos de eleccién para detectar sangra-
dos o infartos cerebrales, aunque existen otras
imagenes como edema cerebral o leucoencefa-
lopatia posterior reversible (34). La coexisten-
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cia de infarto y hemorragia indica mala evolu-
cién (34).

Un dato interesante es el hecho de que hasta
un 10 % de los pacientes con fluctuacién en el
estado de conciencia (estupor, coma), presentan
un estado de mal epiléptico no convulsivo que
puede ser detectado mediante un electroencefa-
lograma y tratado con anti-convulsivantes (35).

El curso puede ser muy variable, no habiendo
al momento del diagnéstico ningtin dato clinico
que sea predictivo de la evolucién del proceso ni
la posibilidad de recaida. Sin embargo, cuando
se establece una escala de gravedad (cuadro II),
ésta es directamente proporcional al grado de
afectacién neuroldgica y renal (36):

CUADRO 2

Escala de gravedad en pacientes con PTT -

Cambios en el

Nivel de Hallazgos Afectacién renal Plaquetas Hemoglobina
gravedad neurolégicos (x 10°/L) (g/dL)
0 Ninguno Ninguno > 100 > 12
1 Confusién Creatinina 20-100 9-12
Letargia 1,20 mg/dl a

2,5 mg/dl y/o

comportamiento proteinuria > 2g/dfa
y/0 hematuria
2 Déficits focales Creatinina > 2,5mg/dL. <20 <9
Convulsiones y/o requerimiento
Estupor de dialisis
Coma

Tratamiento

Fl recambio plasmatico es la modalidad tera-
péutica més efectiva. Un estudio por apareo
aleatorio ha demostrado la eficacia del recam-
bio plasmatico comparado con la infusién de
plasma sin plasmaféresis (6). Algunos centros
usan siempre altas dosis de corticoides (4) y
otros usan agentes antiplaquetarios como la as-
pirina (6). Sin embargo, todos los centros pare-
cen tener los mismos resultados clinicos,
sugiriendo que el beneficio terapéutico mas im-
portante es el que aporta la plasmaféresis con
reinfusién de plasma normal o plasma libre de
crioprecipitados. Todavia es incierta la eficacia
de tratamientos adicionales como la vincristina,
la inmuno- globulina endovenosa y la esplenec-
tomia, aunque resulta interesante el uso del de-
fibrétido como tratamiento de mantenimiento

en la PTT asociada a transplante de médula
Osea (37).

El recambio plasmatico se inicia diariamente a
través de un catéter venoso central, el cual no es-
td exento de complicaciones como infecciones y
neumotdrax. El producto de reposicién plasma-
tica puede ser plasma fresco congelado o el plas-
ma sobrenadante de crioprecipitados. Aunque
algunos han propuesto que el sobrenadante de
crioprecipitados tiene mayor eficacia, su supe-
rioridad no ha sido demostrada en estudios con-
trolados (38).

Hay algunos pacientes que inicialmente no res-
ponden al recambio plasmitico, o que incluso
pueden profundizar las citopenias. En ellos se
plantea plasmaféresis con infusiones de plasma
al doble (60ml/kg) de la dosis convencional (27).
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La duracién del tratamiento de recambio plas-
matico es empirica. Un pardmetro convencional
para interrumpirla, es la normalizacién del re-
cuento de plaquetas y la concentracién de LDH.
Si es apropiado interrumpir el tratamiento en es-
te punto, o disminuir gradualmente, aumentan-
do los intervalos entre las sesiones de plasma-
féresis es algo no establecido hasta el momento.
Lo que ocurre frecuentemente al suspender la
plasmaféresis, es una exacerbacién de la PTT-
SUH manifestada por aumento de la LDH y
trombocitopenia recurrente (4), que obliga a
reanudar la frecuencia terapéutica previa. Estas
exacerbaciones son distintas de las recaidas, las
cuales se definen arbitrariamente como que ocu-
rren un mes después de interrumpido el trata-
miento. La duracién del tratamiento requerida
para alcanzar una remisién prolongada, es extre-
madamente variable, siendo desde varios dias
hasta meses. La funcién renal requiere de varios
meses para normalizarse (27).

ENFERMEDADES
HEMORRAGICAS CONGENITAS

Hemofilas Ay B

Una revisién sobre un total de 1410 pacientes
con hemofilia A y B en el lapso de 30 afios, mos-
tré una incidencia de hemorragia en sistema ner-
vioso central (SNC) del 7,5% (106 pacientes).
De estos, el 32% eran pacientes menores de 5
anos, el 46% eran menores de 10 afios y el 72 %
menores e 20 afios. El sangrado en SNC fue pre-
dominante en aquellos pacientes con hemofilia
severa (factor VIII menor al 1%). Se registraron
154 episodios de hemorragia intracraneal y 2 in-
traespinales, con una mortalidad global del
29,2% yun 50% de secuelas psiconeuroldgicas.
La tasa de mortalidad se correlaciond con el si-
tio de sangrado mas que con la severidad de la
hemofilia. El tratamiento debe estar dirigido a Ia
réapida, adecuada y prolongada reposicién del
factor con el objetivo de alcanzar niveles hemos-
tticos (39). A la fecha continta siendo principal
causa de muerte de estos enfermos, después del

SIDA.

También han sido descriptas otras alteracio-
nes neuroldgicas como la mononeuritis multiple
por compresién secundaria a hematoma, sindro-
me compartimental o sangrado intraneural (40};
malformaciones arteriovenosas {41), paralisis fa-
cial por hemotimpano (42), sindrome de Weber
(44) y hematoma epidural espinal (33, 43).

Una situacién que merece particular atencién
es la que se refiere al traumatismo de crineo en
estos enfermos. El riesgo de una hemorragia en
SNC es del 13% por lo que la terapéutica de
reemplazo con el factor debe iniciarse dentro de
las 6 horas de ocurrida la injuria, independiente-
mente del grado de compromiso que presente el
paciente al momento de ser evaluado (43) y de-
ben ser controlados con tomografias seriadas.

(46).

Con respecto al terapéutica de reemplazo con
factores, debe recordarse que: los concentrados
de factores VIII y IX no transmiten enfermedad
de Creutzfeldt-Jakob (47) y que aquellos pacien-
tes que presentan inhibidores (anticuerpos) con-
tra dichos factores pueden ser tratados con
inmunosupresores, FEIBA y/o factor VII re-
combinante (48, 49).

Déficit de Factor VII

El factor VII resulta esencial para la activacién
de la coagulacién dependiente del mecanismo
extrinseco. Su carencia se hereda de forma au-
tosémica recesiva con expresién variable, alta
penetrancia y, dentro de los déficit congénitos
de factores, pareciera ser el que mis se relaciona
con hemorragia en sistema nervioso central
(SNC). A nivel del laboratorio se expresa por
una prolongacién del tiempo de protrombina
que corrige con el agregado de plasma normal,
sin alteracién del KPTT (50).

El tratamiento de reposicién puede hacerse
con concentrados o factor VII recombinante,
pero bajo estricto monitoreo, ya que han sido re-
portadas complicaciones trombdticas (51).

Déficit de Factor XI

La disminucién de niveles hemostiticos me-
nores al 20% de factor X1, ha sido asociada con
hematoma subdural bilateral fetal (52) y com-
presién espinal por hemorragia con sindrome de
Brown- Sequard (53). Se puede efectuar la repo-
sicién del factor con plasma fresco congelado, y
también ha habido reportes del uso de desmo-
presina (DDAVP) para prevenir el sangrado in-
traoperatorio (54).

Déficit de Factor XIII

El factor XIII o factor estabilizador de la fibri-
na (FEF), es la tltima enzima de la cascada de la
coagulacién. Su principal funcién es convertir al
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polimero de fibrina en una malla firme y com-
pacta, capaz de resistir la fibrinolisis. En la defi-
ciencia del FEF, los estudios de coagulacién
basicos (TP y KPTT) son normales y para su
diagnéstico, debe realizarse la prueba de solubi-
lidad del codgulo en urea 5M (55).

La hemorragia cerebral espontinea o por
traumas minimos, es un rasgo distintivo de la en-
fermedad. En el recién nacido que sufre una he-
morragia cerebral primaria, deberd siempre
tenerse en cuenta la posibilidad de un déficit de
factor XIII. También se acompafia de otras ma-
nifestaciones clinicas hemorragicas y no hemo-
rragicas como por ejemplo el sangrado luego de
la caida del cordén umbilical en el neonato,
abortos recurrentes en la mujer y oligospermia
con infertilidad en el hombre.

La vida media del FEF es de aproximadamen-
te 9 dias y los valores hemostéticos de minimos
son de alrededor del 5% por lo que el trata-
miento con reposicion de plasma fresco conge-
lado se realiza con 1 a 2 unidades cada 4
semanas. También pueden usarse crioprecipita-
dos y concentrados de factor XIII como el Fi-
brogammin® con excelentes resultados y sin
desarrollo de inhibidores (56).

Enfermedad hemorrdgica del recién nacido

Constituye un sindrome hemorragico por de-
ficiencia de vitamina K con tres subtipos dife-
rentes: el temprano, el cldsico y el tardio.
Frecuentemente se asocia al uso de antibidticos
y anticonvulsivantes por parte de la madre, pero
muchos casos son idiopaticos (57, 58). El subti-
po temprano, se presenta inmediatamente des-
pués del parto con equimosis, sangrados por
sitios de venopuntura y hemorragia intracraneal;
el clasico ocurre entre los 2 a 7 dias de vida en
chicos con pobre ingesta oral y el tardio ocurre
en chicos de 1 a 3 meses con alimentacién exclu-
siva con pecho materno; otras causas asociadas
pueden ser la colestasis o la malabsorcién (59).
La manifestacién clinica més frecuente de la en-
fermedad hemorragica del recién nacido es la
hemorragia intracerebral severa.

Los nifios que padecen esta enfermedad tie-
nen bajos niveles de vitamina K, aumento de ni-
veles de formas decarboxiladas de factores K
dependientes VII, IX, X, II, proteina C, protei-
na Sy prolongacioén del tiempo de protrombina
(60, 61).
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Muchos casos ocurren en neonatos que no
han sido suplementados con vitamina K. La
concentracidn de esta vitamina en el cordén um-
bilical es del 10% con respecto a la que hay en
el plasma materno, mientras que en la leche ma-
terna es el 15% de la existente en la leche vacu-
na. La prevencién de la enfermedad hemorri-
gica del recién nacido es efectiva con 1mg de vi-
tamina K intramuscular en el nacimiento segin
lo recomendado por la Academia Americana de
Pediatria (62).

Enfermedad de Von Willebrand

La enfermedad de Von Willebrand (EvW) es
una entidad clinica y genéticamente heterogénea
caracterizada por manifestaciones hemorragicas
secundarias al déficit o anormalidad del factor
von Willebrand. Dicho factor es una glicopro-
teina adhesiva del plasma, plaquetas y células
endoteliales fundamental para la hemostasia pri-
maria. Asimismo, se encarga de proteger la lisis
del factor VIII mediada por serinoproteasas.

Tiene una prevalencia, que en general se con-
sidera subestimada, del 0,82 al 1,6% (63).

Las manifestaciones hemorrdgicas més fre-
cuentes son los sangrados mucocutdneos como
epistaxis, hematomas, hemorragia gastrointesti-
nal y meno-metrorragia. Sin embargo, se han re-
portados casos de hemorragia cerebral en
pacientes con EvW secundaria a factores desen-
cadenantes como traumatismos y también he-
morragia espontanea del SNC con compromiso
de ganglios basales. En estos casos resulta fun-
damental el manejo hemostatico con desmopre-
sina, crioprecipitados y factor VIII, asi como la
correccién quirargica del hematoma (64-67).

Teleangiectasia Hemorrdgica Hereditaria (THH)

La THH o enfermedad de Osler-Weber-Ren-
du se caracteriza por una mutacién del cromo-
soma 9q33-q34 en algunas familias y afectacién
del cromosoma 12 en otras, aunque es posible
que haya compromiso de otros genes todavia no
identificados (68). El gen afectado en el cromo-
soma 9 ha sido identificado como endoglina
(THH tipo 1) (69) y en el cromosoma 12 como
alk-1 (THH tipo 2) (70); ambos genes codifican
los receptores y ligandos para la superfamilia del
factor de crecimiento y transformacién beta
(TGF-B) que se encarga de varios procesos de
las células endoteliales como migracién, prolife-
racién y adherencia a la matriz subendotelial. La
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interferencia con la accién del TGF-B es causa
de displasia vascular.

El diagnéstico de la THH se realiza con dos
de los siguientes criterios: epistaxis recurrente,
transmisién autosémica dominante, teleangiec-
tasias y compromiso viceral (68).

Los sintomas neurolégicos incluyen: migrafia,
abscesos cerebrales, accidente cerebro vascular,
convulsiones, hemorragia subaracnoidea e intra-
cerebral, (71) siendo todos ellos mas frecuentes
cuando hay historia familiar o personal de fistu-
las arteriovenosas pulmonares (72).

En las dos terceras partes de los pacientes que
desarrollan sintomas neurolégicos, la causa
principal son las malformaciones arteriovenosas
(MAVs) pulmonares (73), mientras que en el ter-
cio restante las malformaciones arteriovenosas
cerebrales o espinales son causa de hemorragia
subaracnoidea, convulsiones o paraparesia (74).

Con respecto al screening, se aconseja que a
aquellos pacientes con antecedentes familiares
de MAVs cerebrales, se les realice en la infancia
una resonancia magnética con angioresonancia y
aunque no entraran en este grupo también se
busque MAVs pulmonares ya que existe riesgo
de sufrir abscesos cerebrales y accidentes cere-
brovasculares. En el tratamiento de pacientes
con MAVs cerebrales han sido ttiles la cirugia
vascular, la radiocirugia estereotixica y la embo-
lizacién selectiva (68). Los pacientes con MAVs
intratoracicas, en la actualidad son sometidos a
embolizacidn selectiva, con el objetivo de cortar
la “conexién pulmonar”.

Déficit congénito de glicoproteinas plaqueta-
rias

Dentro de este grupo entran en consideracién
dos entidades sumamente infrecuentes que son
la trombastenia de Glanzmann secundaria a la
ausencia de la glicoproteina de unién al fibriné-
geno (GP IIb IIla), y el sindrome de Bernard-
Soulier caracterizado por la carencia de la
glicoproteina IbIX (GP IbIX) de unién al factor
Von Willebrand. Las manifestaciones hemorri-
gicas de la primera son en general la equimosis,
epistaxis y menometrorragia con un 2% de san-
grado cerebral; mientras que para la segunda se
ha reportado una incidencia del 4% de hemo-
rragia intracraneal (75, 76). La tnica opcidn te-
rapéutica vilida para estos casos es la trans-
fusion de plaquetas.

ENFERMEDADES HEMORRAGICAS
ADQUIRIDAS

Pirpura Trombocitopénica Idiopdtica (PTI)

La PTT es una de las causas mas frecuentes de
plaquetopenia en la practica clinica, con una in-
cidencia aproximada de 1 cada 10.000 personas
y es secundaria a la produccién de autoanticuer-
pos reactivos que se unen a las plaquetas y acor-
tan su vida media (77).

Las hemorragias en el SNC no constituyen la
manifestacion clinica mas frecuente, pero cuan-
do se presentan pueden tener consecuencias de-
vastadoras. Se las ha asociado con aquellos
pacientes que no tuvieron respuesta al trata-
miento con esteroides, que presentaban conjun-
tamente una malformacién arteriovenosa, (78) y
con pacientes afiosos, sobre todo mayores de 70
afos e hipertensos. El manejo en estos casos de-
be ser agresivo y dirigido a una pronta recupera-
cién del recuento plaquetario con gamaglo-
bulina endovenosa (1g/k/d por 2 dias), altas do-
sis de corticoides (1-2 g/d por 1 a 3 dias) y reser-
var la esplenectomia para el paciente que no
respondié a las medidas anteriores y previo a
craneotomia en caso de hematoma intraparen-
quimatoso que requiera drenaje (79, 80). En el
caso de los nifios con PTI, la hemorragia en
SNC tiene una incidencia menor al 1% (81) y se
han reportado casos con buena respuesta a la
evacuacién quirtirgica (82).

Otra manifestacién neurolégica asociada con
PTI, aunque infrecuente, es la mononeuritis
multiple; en la cual se pudo demostrar la presen-
cia de hemorragias intra-neurales en un estudio
post-mortem (83).

Hemorragia cerebral y enfermedad bepdtica

La disfuncién hepitica es responsable de una
serie de alteraciones en la hemostasia que abar-
can la disminucién de factores K dependientes,
disfibrinogenemia por aumento de residuos de
4cido sialico, hiperfibrinolisis por falla en la pro-
duccién de o2-antiplasmina y trombocitopenia.
En consecuencia, la hemorragia cerebral espon-
tinea es mds frecuente en este grupo de pacien-
tes, que incluso presentan mayor incidencia de
re-sangrado luego de la evacuacién quirdrgica
(84). Dentro de este grupo, los que tienen histo-
ria de consumo excesivo y crénico de alcohol
mostraron una mayor predisposicién al desarro-
llo de hematomas lobares en contraposicién con
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los hematomas hipertensivos de localizacién
mids profunda (85).

Recuentos plaquetarios minimos para proce-
dimientos invasivos en neurologia

Teniendo en cuenta el uso de las transfusiones
de plaquetas en los Gltimos afios, se han adopta-
do normas en base a valores hemostaticos mini-
mos y situacién clinica del enfermo que nos
ayudan a saber el momento y la indicacién de
una transfusién.

Estos datos salen fundamentalmente de con-
sensos internacionales como el de la Sociedad
Britdnica de Hematologia y el Instituto Nacional
de la Salud, que dicen lo siguiente: (86)
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a) puncion lumbar: transfusion de plaquetas
con niveles inferiores a 20.000/mm’; preferente-
mente realizar el procedimiento dentro de la ho-
ra de la transfusién si el paciente tiene alto
consumo (fiebre, sepsis).

b) cirugia mayor (neurocirugia): el valor he-
mostatico minimo a alcanzar debe ser de
80.000/mm’.

¢) via central no tunelizada: colocar el catéter
con recuento minimo de 30.000/mm’.

d) via central tunelizada: recuento de
50.000/mm?>.
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