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• Microangiopatía trombótica

• Incidencia 3-4 casos/1.000.000 habitantes

• Edad media presentación 30-40 años 

• Mujeres

• Déficit de ADAMTS13

(2 formas) 

INTRODUCCIÓN

PTT Adquirida PTT Congénita

95% 5%

Adultos Niños y adultos

Auto-anticuerpos (IgG) frente 
a ADAMTS13

Déficit secundario a 
mutaciones gen ADMATS13



FISIOPATOLOGÍA



NEUROLÓGICOS
Cefalea, parestesias, convulsiones, disminución del nivel de 

conciencia, alteraciones visuales, AIT

RENALES FRA, proteinuria, hematuria 

FIEBRE

HEMORRAGIA Petequias y equimosis, epistaxis

ASTENIA Suele reflejar anemia de instauración brusca

ABDOMINALES Náuseas, vómitos, diarrea, dolor

CLÍNICA



1. Anemia Hemolítica No Autoinmune

2. Trombocitopenia (<30 x 109/L)

3. Tiempos de Coagulación normal 

4. Esquistocitos 

LABORATORIO - Hb <6 g/dL
- Reticulocitosis
- LDH elevada, Bi Indirecta 

elevada y Haptoglobina baja
- Coombs Directo Negativo

SHU (Síndrome Hemolítico Urémico)

Típico niños. Toxina Shiga (E.Coli)

Atípico: niños y adultos. 

Predominio de afectación RENAL (Cr >2 mg/dL)

Fiebre y Neurológicos menos frecuentes

Trombocitopenia más leve



Clínica

Anemia Hemolítica

Trombocitopenia

Esquistocitos

DIAGNÓSTICO

BAJO RIESGO
- Cr > 2 mg/dL
- Plaquetas >30 x 109/L

Probable etiología 
congénita: 

Secuenciar gen ADAMTS13



Niveles actividad ADAMTS 13  
<10%

DIAGNÓSTICO DE CONFIRMACIÓN

DIAGNÓSTICO

OTRAS PRUEBAS DIAGNÓSTICAS 
1. Determinación de complejos inmunes 

circulantes
2. Niveles de antígeno de ADAMTS 13
3. Cambio conformacional de ADAMTS 13 



Recambios plasmáticos + Corticoides + Rituximab +  Caplacizumab

Respuesta Clínica

Controles semanalesExacerbación

Recaída 
ADAMTS13

Recaída clínica

Plaquetas <150 x 109/L
+/- Clínica 

< 10% Acitividad ADAMTS13
Remisión clínica

< 30 días de último RP

> 30 días de último PR

Rituximab

RP + GC + 
Rituximab + 

Caplacizumab
Plaquetas <150 x 109/L
+/- Clínica 
< 10% Acitividad ADAMTS13

RP + GC + 
Rituximab + 

Caplacizumab

TRATAMIENTO

Plaquetas >150 x 109/L
No empeoramiento clínico

Suspender RP
Mantener el resto



• PTT congénita: Plasma fresco congelado

• ADAMTS13 recombinante: en desarrollo

TRATAMIENTO

COMPLICACIONES
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