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Resumen

La pdrpura trombocitopénica trombética adquirida estd incluida en el espectro de las
microangiopatias trombdticas, se reconoce como una emergencia hematoldgica ya
que conlleva un riesgo potencialmente fatal por el dafio orgdnico secundario. Se han
descrito distintas variables clinicas y de laboratorio para aumentar la probabilidad
diagnéstica de esta enfermedad; sin embargo, el diagnéstico definitivo requiere el
estudio de ADAMTS13, asi como la medicién de su anticuerpo inhibidor de tipo I1gG.
Debido a su disponibilidad limitada, se han desarrollado distintas escalas predictoras
de la deficiencia severa de ADAMTS13; este articulo revisa el desarrollo de distintas
escalas, la comparacién entre ellas, la utilidad y aplicacién en la practica diaria, la
utilidad de escalas como guia terapéutica, asi como las herramientas diagndsticas
actuales.
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Abstract

Immune thrombotic thrombocytopenic purpura is included within the spectrum of
thrombotic microangiopathies, it is recognized as a hematological emergency since it
carries a potentially fatal risk due to secondary organ damage. Different clinical and labo-
ratory variables have been described to increase the suspicion of this disease; however,
the definitive diagnosis requires the study of ADAMTS13, as well as the measurement
of its IgG inhibitory antibody. Due to its limited availability, different predictive scales
of severe ADAMTS13 deficiency have been developed. This article presents a review
of the development of different diagnostic scales, a comparison among them, their
utility and application in daily practice, usefulness of scales as a guide in management
decisions, as well as a brief review of current diagnostic tools.
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ANTECEDENTES

La parpura trombocitopénica trombética, como
parte de las microangiopatias trombéticas, es una
enfermedad de baja frecuencia, pero potencial-
mente fatal, con incidencia reportada entre 2 y
6 millones de individuos.! Mds cominmente es
causada por la generacién de autoanticuerpos
que inhiben la actividad de ADAMTS13, referi-
da como purpura trombocitopénica trombética
inmunomediada, componiéndose por trombo-
citopenia, anemia hemolitica microangiopdtica
y varios grados de dafo orgdnico.!

RESENA HISTORICA

La descripcién inicial de la parpura trombo-
citopénica trombética fue realizada por Eli
Moschcowitz en 1924, cuando describié un
caso con curso clinico rdpidamente fatal de una
nina de 16 afos con fiebre, microangiopatia
trombética, trombocitopenia grave, alteraciones
neurolégicas focales y microtrombosis visceral
sistémica. Hasta nuestros dias, ha habido un
incremento notorio en el conocimiento de la
fisiopatologia y tratamiento de la enfermedad, re-
conocida como una emergencia hematolégica.??

Durante poco méas de 55 afos, la causa de la
enfermedad permanecié desconocida, teniendo
un curso mortal en aproximadamente el 90% de
los pacientes; sin embargo, en 1982 Joel Moake
demostré6 multimetros ultragrandes de factor
de Von Willebrand en el plasma de pacientes
con purpura trombocitopénica trombética que
tenfan un curso clinico crénico y recidivante.*
Este hallazgo sugirié la deficiencia de proteinas
plasmaticas con capacidad de escindir al factor
de Von Willebrand y de esta forma regular su
tamafo.’

Poco después, en 2001, con el incremento en
los conocimientos de la biologia molecular y el
desarrollo de métodos de estudio moleculares,
como la secuenciacion génica y de proteinas, fue
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posible determinar la deficiencia de una proteina
miembro de la familia de las metaloproteinasas
que fue identificada como ADAMTS13 (una des-
integrina y metaloproteinasa con un motivo de
trombospondina tipo 1, miembro 13), asi como
su localizacién en el cromosoma 9 (9q34.13),
la cual se secreta y produce a nivel hepatico.*”

Los casos publicados después de su descripcion
inicial permitieron identificar en su manifesta-
cién clinica una pentada de signos conformada
por fiebre, trombocitopenia, enfermedad renal,
alteraciones del sistema nervioso central y ane-
mia hemolitica microangiopdtica;® sin embargo,
los 5 signos mencionados con antelacion son
actualmente obsoletos para el diagnéstico de
purpura trombocitopénica trombética porque es
claro que no todos los pacientes los manifiestan,
asi lo demuestran estudios que han encontrado
que la fiebre solo ocurre en el 24% de los pa-
cientes, alrededor del 60% muestran alteraciones
neurolégicas y el 73% tiene trombocitopenia
grave.>® Otros autores refieren que la pentada
clasica solo se observa en menos del 10% de
los pacientes con purpura trombocitopénica
trombética.> 10"

De esta forma, la lista de signos ha quedado re-
ducida solo a la existencia de trombocitopenia,
anemia hemolitica microangiopética (incremen-
to en el nimero de reticulocitos, esquistocitos,
elevacién de DHL), dafio organico y ello co-
rresponde a la descripcién de microangiopatia
trombdtica.®512

LAS MICROANGIOPATIAS TROMBOTICAS
Y SU EXPRESION CLINICA

Es necesario mencionar que, de acuerdo
con la estandarizacién en la terminologia, la
microangiopatia trombdtica es un término emi-
nentemente histopatolégico que hace alusion a
una oclusién microvascular por trombo luminal,
y que clinicamente corresponde a anemia he-
molitica microangiopatica y trombocitopenia.’
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Sin embargo, la microangiopatia trombdtica
tampoco es exclusiva de la pirpura trombocito-
pénica trombotica, ya que también se encuentra
en otras alteraciones, como el sindrome hemo-
litico urémico, sindrome hemolitico urémico
atipico, purpura trombocitopénica trombética
hereditaria, inducida por medicamentos como
inhibidores de calcineurina o antineoplasicos
como gemcitabina, cancer no hematolégico,
trasplante de progenitores hematopoyéticos o
de 6rgano sélido, deficiencia de vitamina B,,,
sindrome HELLP, coagulacién intravascular di-
seminada, infeccion por VIH, etc.'21415

En presencia de una microangiopatia trombética
es necesario determinar rapidamente el origen
de la misma, ya que las opciones de tratamiento
y su resultado difieren segtn la causa.™ Por su
gravedad, la principal afeccién a considerar es la
purpura trombocitopénica trombética adquirida,
ya que ésta constituye una urgencia médica he-
matoldgica'®y el inicio del tratamiento mediante
el recambio plasmaético terapéutico debera ini-
ciar tan pronto como sea posible porque, de lo
contrario, aproximadamente el 50% de pacientes
morirad en las primeras 24 horas."”"'®

RELEVANCIA DIAGNOSTICA DE LA
PROTEINA ADAMTS13

Desde que la proteina ADAMTS13 fue identifi-
cada en 2001, y con la finalidad de establecer
alguna relacién con la apariciéon de la parpura
trombocitopénica trombética, se han realizado
diversos estudios en las distintas microangiopatias
tromboticas, cuyo objetivo ha sido determinar la
actividad de la ADAMTS13; asi, se encontro, que
una actividad inferior al 10% es mas especifica
para purpura trombocitopénica trombética que
otras microangiopatias trombéticas y, por tanto,
los pacientes se veran mas beneficiados con el
recambio plasmadtico terapéutico."

Algunos autores han encontrado que una
actividad menor al 20% de la enzima tiene
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alta sensibilidad y especificidad para purpura
trombocitopénica trombética, siempre y cuan-
do se valore en un contexto clinico adecuado
y excluyendo alteraciones como coagulacién
intravascular diseminada, enfermedades in-
fecciosas y trasplante de 6rganos, entre otras
causas.?°

Hace poco se inform6 en ensayos clinicos
que los pacientes con deficiencia severa de
ADAMTS13 (< 10%) corresponden a purpura
trombocitopénica trombética y tienen mayor su-
pervivencia a un afio porque responden mejor al
recambio plasmatico terapéutico (93%), mientras
que los pacientes sin deficiencia severa (> 10%)
corresponden a microangiopatias trombdticas
secundarias y no responden adecuadamente
al recambio plasmatico terapéutico (47.5%).%'

El diagnostico de purpura trombocitopénica
trombética pude ser particularmente dificil y es
necesario hacer el diagndstico diferencial entre
las distintas microangiopatias trombdticas.>512:22

El hallazgo de anemia hemolitica microangio-
patica (reticulocitosis, esquistocitos, elevacién
de la DHL, haptoglobina disminuida y elevacién
de bilirrubina indirecta) y trombocitopenia es
altamente sugerente de purpura trombocitopé-
nica trombdtica.?? Sin embargo, la clave para
corroborarlo vy, en general, para diferenciar en-
tre las microangiopatias trombéticas primarias
(purpura trombocitopénica trombética, purpura
trombocitopénica trombética hereditaria, sindro-
me hemolitico urémico y sindrome hemolitico
urémico atipico) de las secundarias es la cuanti-
ficacion de la actividad de ADAMTS13, ademas
de la presencia de su anticuerpo inhibidor, ya que,
como es sabido, el 90% de las puirpuras trombo-
citopénicas trombdticas adquiridas con actividad
igual o menor al 10% de ADAMTS13 tienen
anticuerpo inhibidor de tipo IgG subclase 4.3232

Es importante considerar que la deficiencia de
ADAMTS13 puede adquirirse a través de dichos
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autoanticuerpos contra ADAMTS13 (que es el
mecanismo fisiopatolégico de la enfermedad)
o de forma congénita a través de mutaciones
bialélicas heredadas de forma recesiva del gen
ADAMTS13 (es poco frecuente y representa el
2% de todos los casos de purpura trombocitopé-
nica trombdtica adquirida). Independientemente
del origen de la enfermedad, la falta de actividad
de ADAMTS13 (menos del 10%) es el tnico
marcador biolégico especifico y es un factor
clave en el diagnédstico de la misma.?

METODOS DE LABORATORIO PARA LA
DETERMINACION DE ADAMTS13

Con base en las dificultades diagnoésticas y la
gravedad que representan las distintas microan-
giopatias trombdticas, fundamentalmente la
purpura trombocitopénica trombética, asi como
la necesidad de iniciar rapidamente el trata-
miento especifico antes de la disponibilidad
de la prueba confirmatoria, se han desarrollado
diversos métodos de laboratorio para analizar
rapidamente la actividad de ADAMTS13 362223
De hecho, algunos de ellos han sido modifi-
cados y mejorados para tener el resultado en
poco tiempo, como es el método de medicion
del cofactor de ristocetina del concentrado de
factor de Von Willebrand purificado una vez
que ha sido incubado con plasma del paciente
que ha sido tratado previamente con cloruro
de bario.”®

Otros métodos se basan en el uso de la espec-
trometria de masa de desorcién/ionizacién con
laser de superficie mejorada, que han logrado
cuantificar la actividad de ADAMTS13 en un
nivel tan bajo como 2.5% en pocas horas y con
elevada reproducibilidad.?®

Los ensayos para la deteccién de ADAMTS13
en plasma incluyen el ensayo de unién a cola-
geno, ensayo cofactor de ristocetina y el ensayo
de multimeros proteoliticos, en este Gltimo el
plasma del paciente se incuba con VWF vy los
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multimeros de VWF son separados por SDS-
agarosa, seguido de inmunotransferencia con
anticuerpos anti-VWF; en caso de deficiencia
de ADAMTS13 los multimeros ultralargos de
VWEF seran visibles tras la protedlisis.?” El ensa-
yo FRETS-VWF73 ha facilitado la medicion de
ADAMTS13 con resultados en una hora, en el
que se detecta una sefial fluorescente cuando el
sustrato de 73 aminoacidos del dominio A2 del
VWEF es escindido por ADAMTS13 del plasma
del paciente, con sensibilidad reportada del 89%
y especificidad del 100%.%

El ensayo cromogénico FRETS-VWF73 es el
patrén de referencia; sin embargo, existen otros
ensayos cromogénicos disponibles comparables,
con variaciones en cuanto a nimero de muestras
con reporte de falsos negativos, infraestimacion
de ADAMTS13, asimismo, se recomienda segui-
miento con el mismo ensayo cromogénico y por
laboratorios expertos.®

Debido a la baja incidencia de la microangio-
patia trombdtica, especialmente de la purpura
trombocitopénica trombética, el costo elevado
y en muchas ocasiones un largo periodo para
informar el resultado, estos ensayos y algunos
otros no son accesibles a muchos laboratorios,
y no estan disponibles en muchos paises en vias
de desarrollo, y solo tienden a estar circunscritos
a centros altamente especializados;?® ademas, un
nivel disminuido de ADAMTS13 no tiene la sufi-
ciente sensibilidad para diagnosticar a todos los
pacientes con purpura trombocitopénica trom-
bética, ni es lo suficientemente especifico para
excluir otras microangiopatias trombéticas.?

En la mayor parte de los centros hospitalarios no
estd disponible la medicion de estudios de ADA-
MTS13, por lo que el uso de modelos clinicos
de evaluacién clinica para predecir deficiencia
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severa de ADAMTS13 es imprescindible para el
diagnéstico y tratamiento oportunos.

El escenario clinico de la microangiopatia
trombética debe incluir la sospecha de dicha
enfermedad, para lo cual se han desarrollado
distintos modelos clinicos de evaluacion de
riesgo, como el indice PLASMIC o el indice
French, que tienen el fin de evaluar la probabi-
lidad preprueba de que un paciente manifieste
deficiencia de ADAMTS13 (Cuadro 1). Es im-
portante recalcar que dichos modelos de riesgo
no fueron disefiados para otras poblaciones
como mujeres embarazadas, sujetos con cancer,
sepsis, trasplante de érganos o tejido y nifos.
El diagndstico debe centrarse, y establecerse
en la mayor parte de los casos, acorde con la
disponibilidad en cada centro hospitalario, con
la medicion de actividad de ADAMTS13 vy la
identificacién o cuantificacion del inhibidor IgG
anti-ADAMTS13.!

Con base en la dificultad de tener un resultado del
nivel de actividad de ADAMTS13, asi como en
las observaciones realizadas con antelacion por
diversos grupos de estudio en relacién con que
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una trombocitopenia mds grave concomitante
con enfermedad renal leve son mas caracteris-
ticas de purpura trombocitopénica trombética
idiopatica adquirida que otras microangiopatias
trombéticas,*® se hicieron los primeros estudios
para determinar si las manifestaciones clinicas
y de laboratorio podrian utilizarse para predecir
rapidamente y con precision la disminucion de
la actividad de ADAMTS13.

Desde 1987 se han desarrollado sistemas de
puntuacion, el primero fue establecido por
Rose y Eldor buscando predecir la respuesta
de la purpura trombocitopénica trombética al
recambio plasmatico terapéutico, pero tuvo
varias limitaciones.’’ Posteriormente, en 2005,
el Grupo Canadiense de Aféresis desarrollé un
modelo logistico para predecir mortalidad a 6
meses con el fin de identificar a pacientes que
tendrian mayor beneficio al otorgarles un tra-
tamiento mds intensivo; compararon variables
como edad, cifra de hemoglobina y fiebre mayor
de 38.5°C al momento de la presentacién, aun-
que tuvo la limitacién, similar a la del puntaje de
Rose y Eldor, de que no incluyeron la actividad
de ADAMTS13 como parte del estudio inicial

Modelos de evaluacion clinica para determinar la probabilidad de deficiencia severa de ADAMTS13: PLASMIC

score 'y French score

Recuento plaquetario

Creatinina sérica

Hemodlisis (bilirrubina indirecta > 2 mg/dL, reticulocitos > 2.5%,

haptoglobina indetectable)

Sin cancer activo en el Gltimo afo

Sin antecedente de trasplante de 6rgano sélido o progenitores

hematopoyéticos
INR <1.5
VCM <90 fl

Probabilidad de deficiencia severa de ADAMTS13 (menos del

10% de actividad)

Adaptado de la referencia 1.

< 30,000/mm? (+1) < 30,000/mm? (+1)

<2.26 mg/dL (+1) < 2.0 mg/dL (+1)
Toma en cuenta hemdlisis y 1
presencia de esquistocitos
NA +1
NA +1
NA +1
NA +1
0: 2% 0-4: 0%-4%
1: 70% 5:5-25%
2: 94% 6-7: 62-82%
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y todavia no existia consenso para definir la
purpura trombocitopénica trombética.’? Tras la
publicacion del modelo pronéstico del grupo
canadiense se produjeron avances significativos
en el diagndstico de la purpura trombocitopé-
nica trombdtica, pero atiin habia mortalidad en,
incluso, un 20% de los pacientes; se reconocié
que era imprescindible determinar los factores
asociados con un desenlace fatal en los pacien-
tes y en 2012 el Centro de Referencia Francés
TMA (FTRCC) publicé los factores de riesgo
independientes asociados en su andlisis univa-
riado para factores de prondstico en la cohorte
de no supervivientes, con la mortalidad a 30
dias en pacientes con diagnéstico establecido
de purpura trombocitopénica trombética, dan-
do paso a un sistema de puntuacién prondstica
enfocada a reconocer a los pacientes con riesgo
de mortalidad durante la etapa aguda de la enfer-
medad; teniendo como variables la edad mayor,
la afectacion al sistema nervioso central (cefalea,
estupor o convulsiones), DHL mayor a 10 veces
el valor de referencia, creatinina sérica mayor
y en sujetos con cardiopatia isquémica previa.
Se reporté sensibilidad del 52%, especificidad
del 90%, valor predictivo negativo del 93% vy
positivo del 41%.*

Coppo y colaboradores, a través del Centro
de Referencia Francés para el manejo de mi-
croangiopatias trombéticas, estudiaron a 214
pacientes con microangiopatia trombética entre
el afo 2000 y 2007 y encontraron que de todas
las variables analizadas solo 3 se asociaron con
una actividad de ADAMTS13 igual o menor a
10%, creatinina menor de 2.26 mg/dL, el re-
cuento de plaquetas menor de 30 x 10°L y la
positividad para los anticuerpos antinucleares.?*

Este sistema de puntuacién demostré un valor
predictivo positivo y especificidad elevados (99
y 98%, respectivamente), pero sensibilidad baja
(46%); sin embargo, resulté dtil para identificar
pacientes con deficiencia adquirida de ADA-
MTS13.3¢
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Este sistema de puntuacién esta limitado por el
hecho de que se basa en pocos pardmetros y
carece de un sistema de validacién externa.’

Poco después Bendapudi y colaboradores, al
reconocer la necesidad de iniciar pronto con
el recambio plasmatico terapéutico en pacien-
tes con purpura trombocitopénica trombética
y valorando las limitaciones en la obtencién
del resultado de la actividad de ADAMTS13
en la mayor parte de los centros hospitalarios,
asi como en paises en desarrollo, crearon un
sistema de puntuacién de diagnéstico preciso
y sencillo (el sistema de puntuaciéon PLASMIC)
para determinar la probabilidad de deficiencia
severa de ADAMTS13.3¢

Este estudio incluyé a 214 pacientes del grupo
multiinstitucional del registro de colaboracién en
investigacion de microangiopatia trombética en
Harvard (The Harvard TMA Research Collaborati-
ve), en el que se lograron identificar 7 parametros
clinicos y de laboratorio con poder predictivo:
plaquetas < 30 x 10%L, volumen corpuscular me-
dio (VCM) <90 fl, INR: < 1.5, creatinina < 2.0 mg/
dL, un criterio que corrobore hemdlisis microan-
giopatica (reticulocitosis, elevacion de DHL,
disminucién de haptoglobina), sin antecedente
de trasplante de precursores hematopoyéticos o
de tumor sélido y no tener cancer activo.*

A cada uno de esos parametros le fue asignado
valor de un punto de acuerdo con si reunié o
no el criterio, y de la suma de estos pardmetros
positivos se validaron 3 grupos de riesgo de
tener un ADAMTS13 igual o menor al 10%: 0-4
puntos: bajo riesgo, 5 puntos: riesgo intermedio
y 6-7 puntos: riesgo alto.’”

Sorprendentemente la puntuacién PLASMIC
también mostré tener utilidad pronéstica, ya
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que los pacientes con puntuacién de alto riesgo
(es decir, con mayor probabilidad de tener un
ADAMTS13 igual o menor del 10%) tuvieron
supervivencia significativamente mayor en
90 dias porque responden mejor al recambio
plasmético terapéutico. También mostré gran
utilidad para realizar el diagnéstico diferencial
entre otras microangiopatias trombéticas porque
los pacientes con puntuacion PLASMIC més baja
(bajo riesgo), con mayor sensibilidad y valor
predictivo negativo generalmente corresponden
a microangiopatias trombdticas secundarias
y no responden bien al recambio plasmatico
terapéutico.?*

Otros autores también han informado la uti-
lidad del sistema de puntuacién PLASMIC en
el abordaje diagndstico de pacientes con mi-
croangiopatia trombética mediante la creacion
de algoritmos enfocados al diagnéstico de mi-
croangiopatias trombéticas primarias.*

A través de la Universidad de Alabama en Bir-
mingham, este sistema de puntuacién PLASMIC
ha logrado ser reproducido y con mejor desem-
peio en una cohorte de validaciéon externa, ya
que la proporcién de pacientes con deficiencia
severa de ADAMTS13 fue mucho mayor (47%)
que los que no la tenian, lo cual le da mayor
fortaleza.*® A pesar del buen desempefio de la
puntuacién PLASMIC, pueden influir en ella fac-
tores como la edad, ya que los adultos mayores
pueden tener concentraciones de creatinina o
plaquetas mayores que la poblacién mas joven.
En un estudio de la Universidad Johns Hopkins,
donde se analizaron 132 pacientes con grupos
de edad de 18 a 39 anos versus el grupo de
pacientes mayores de 60 anos, la sensibilidad
cay6 del 91.4 al 76.9%.*

En Italia también se realizé una cohorte de 2012
a 2017 en pacientes con sospecha de microan-
giopatia mediante la utilizacién de la puntuacion
PLASMIC. Se observé alto rendimiento diag-
nostico, ya que los pacientes con alto riesgo de
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deficiencia severa mostraron un valor de ADA-
MTS13 menor al 10%, lo que confiere menor
mortalidad a corto plazo en los pacientes y se
beneficiaron de tratamiento a base de recambio
plasmético y rituximab coadyuvante.*

Se propuso la comparacién de las escalas PLAS-
MIC y PLASIC para evaluar la probabilidad de
deficiencia de ADAMTS13 a través de un estu-
dio de cohorte, ambas puntuaciones frente a la
medicion de la actividad de ADAMTS13 medida
por ELISA. La puntuacién PLASIC requiere una
variable menos que la PLASMIC; sin embargo,
mostraron resultados similares en microangio-
patias tromboticas secundarias.®

Otro estudio evalué la utilidad costo-efectiva
de usar la herramienta del indice PLASMIC para
estratificar el riesgo en purpura trombocitopénica
trombética inmunitaria, en el que se evaluaron
dos grupos, uno con acceso a la medicién de
ADAMTS13 y otro grupo que requeria apro-
bacién por el servicio de transfusiones para la
medicion de ADAMTS13.# Se demostré que
implementar el indice PLASMIC, aun contando
con la disponibilidad del estudio, puede ahorrar
costos hasta del 27% (basado en el costo de
medicion de ADAMTS13 actividad o anticuerpo
inhibidor, recursos humanos y materiales para
terapia de recambio plasmatico e interconsultas
a subespecialidades).** De manera interesante,
todos los pacientes con riesgo alto por PLASMIC
(6-7 puntos) recibieron terapia con recambio
plasmético, mientras que el 30% de los pacien-
tes con riesgo intermedio o bajo recibieron una
terapia empirica de recambio plasmatico. Por
esto, se ha recomendado la guia terapéutica
con base en el puntaje de PLASMIC, de manera
que 5 puntos recomiendan inicio empirico de
recambio plasmatico a discrecion del médico
tratante mientras se obtienen resultados de
ADAMTS13 vy, en caso de alto riesgo, todos los
pacientes deben tratarse con recambio plasmati-
co empirico; por otro lado, los puntajes de bajo
riesgo deben abordarse para encontrar causas
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secundarias de microangiopatia trombdtica y
diferir dicha terapia.*

Existen otros sistemas de puntuaciones, como
la puntuacién de Bentley con un 44.4% de
sensibilidad y especificidad del 94.3%, valor
predictivo positivo del 80% y valor predictivo
negativo del 76.7%; sin embargo, requiere
algunos parametros de laboratorio no siempre
disponibles, por lo que la puntuacién PLASMIC
resulta mas accesible.*

CONCLUSIONES

Aunque el pronéstico de la pdrpura trombocito-
pénica trombética ha mejorado en los Gltimos
afios, alin se reconoce como una emergencia
hematolégica por la alta mortalidad que implica
el retraso terapéutico.

Gracias al desarrollo de técnicas moleculares, se
conoce ahora el sustento fisiopatolégico de esta
enfermedad y la importancia de la medicién de
la actividad de ADAMTS13 mediante distintos
métodos reportados, asi como la medicién de
su anticuerpo inhibidor de tipo 1gG. Lamenta-
blemente, debido a su alto costo, ha sido dificil
su estandarizacién y aplicacién en la practica
clinica.

A través del tiempo, se han desarrollado dife-
rentes sistemas de puntuacion para la toma de
decisiones clinicas de manera rapida y eficaz,
entre ellos destaca el indice PLASMIC, gracias a
su utilidad diagnoéstica y de pronéstico reflejada
en mltiples estudios internacionales; se ha con-
vertido en el modelo estandar de prediccion de
deficiencia de ADAMTS13 para guiar el diagnés-
tico de la prpura trombocitopénica trombdtica,
ya que es una escala costo-efectiva, guia de
manera adecuada la intervencién terapéutica a
realizar, asi como la necesidad de abordar otras
causas de microangiopatia trombética secunda-
ria y diferir la terapia de recambio plasmatico
terapéutico.
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