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Introduccio

La purpura trombocitopénica trombotica (PTT) és una malaltia de baixa prevalenca (10
casos/1.000.000 habitants/any)!? que es presenta com una microangiopatia trombotica
(MAT) amb afectacié organica greu. Es comporta com una malaltia d’extrema gravetat si
no s’instaura el tractament adequat de manera precog. La mortalitat sense el tractament
estandard arriba al 90 %.

Es caracteritza per un déficit sever d’ADAMTS13 (A Disintegrin and Metalloproteinase with
Thrombospondin-1motifs, 13rd member), enzim encarregat d’escindir els multimers de molt

alt pes molecular (MMAPM) del factor de Von Willebrand (FvW)? secretats per I'endoteli vascular.

Aquest deficit pot ser congeénit per mutacions del gen de 'ADAMTS13, que impedeix la seva
sintesi (sindrome d’Upshaw-Shulman), o de naturalesa autoimmunitaria amb preséncia

d’anticossos anti-ADAMTS13, majoritariament de tipus 1gG.*

La disminuci6 severa de 'ADAMTS13 (< 10 %), segurament unida a un segon esdeveniment
necessari (infeccid, cirurgia, procés inflamatori, embaras), perque s’inicii la clinica>® ens porta
a l'agregacié plaquetaria espontania i massiva i, per tant, a la formacié de microtrombes
hialins que obstrueixen la microvasculatura. Per tant, hi ha un dany per alteracié de la perfusié
tissular que pot produir isquémia a tots els organs i teixits i afectar de manera especialment
sensible el sistema nervids central i el cor. L'afectacié renal sol ser moderada (creatinina
serica < 200 umol/L). Aixi mateix, el consum de plaquetes porta a plaquetopénies severes
(habitualment plq < 30 x 10E9/L) amb el corresponent risc per sagnat. L'obstruccio del
petit vas provoca també la lisi de les hematies durant la circulacid, la qual cosa produeix una
hemolisi mecanica (amb preséncia d’esquizocits). Habitualment cursa amb episodis aguts,

recaigudes i exacerbacions.

El diagnostic diferencial pot resultar tot un repte, ja que les manifestacions cliniques i analitiques

es poden superposar a moltes altres situacions que haurem de descartar.

Els darrers 25 anys el coneixement fisiopatologic de la PTT immune ha permeés el
desenvolupament de nous farmacs d’utilitat, fonamentalment en I'episodi agut, ja que és en

els primers deu dies quan es produeix un augment de la morbimortalitat.

Aguesta revisid pretén consensuar l'actuacié d’urgéncia i el posterior maneig dels casos de PTT
immune unificant i homogeneitzant terminologia, criteris i practica clinica a tots els hospitals

de Catalunya on es realitzen recanvis plasmatics d’urgéncia.

Les recomanacions recollides en aquest document s’han dut a terme seguint la metodologia

AGREE. S’ha fet una recerca bibliografica de la literatura publicada durant els deu uUltims anys.
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Definicions d’interes

Les definicions estandarditzades de resposta, exacerbacio, remissid i recaiguda es van proposar

per primera vegada el 2003 i, posteriorment, van ser modificades el 2017. Es basen principalment

en el recompte de la xifra de plaquetes orientat a indicar la discontinuacié del recanvi plasmatic.

Amb la introduccié de noves estrategies terapéutiques la determinacio de I'activitat d’ADAMTS13,

es converteix en una eina fonamental i, per tant, cal una nova revisid i estandarditzacid. 78

Resposta clinica

La xifra de plaquetes es manté > 125 x 109/L + LDH < 1,5
ULN després de la suspensié dels RPT sense evidéncia de nou
dany organic o empitjorament del dany organic ja causat.

Cal considerar la xifra de plaquetes segons el context del
pacient.

Exacerbacioé clinica

Caiguda de la xifra de plaquetes < 125 x 109/L després
d’haver assolit la resposta clinica (en abséncia d’altres causes
de plaquetopénia) amb o sense evidéncia de nou dany organic
o empitjorament del dany organic ja causat, dins els 30 dies
consecutius a I'tltim recanvi plasmatic o administracié d’anti-FvW.

Remissio clinica

Resposta clinica mantinguda més enlla dels 30 dies de |'Ultim
RP i Ultima dosi d'anti-FvW o assoliment de resposta completa
o parcial d’ADAMTS13 (el que passi abans).

Remissio parcial ADAMTS13

Remissid clinica i activitat d’ADAMTS13 = 20 % (llindar
relacionat amb proteccié envers una recaiguda clinica).

Remissié completa ADAMTS13

Remissio clinica i activitat d’ADAMTS13 normal.

Recaiguda d’ADAMTS13

Disminucio del nivell d’ADAMTS13 < 20 % després d’haver
assolit remissié d’ADAMTS13 (parcial o completa).

Recaiguda clinica

Caiguda de la xifra de plaquetes < 125 x 109/L després
d’haver assolit la remissié clinica (en abséncia d’altres causes
de plaquetopénia) amb o sense evidéncia de nou dany organic
o empitjorament del dany organic ja causat. Cal confirmacio
d’un deficit sever d’ADAMTS13.

Refractarietat

Plaquetes < 50 x 109/L després dels primers 5 RPT o
empitjorament clinic o analitic durant el tractament diari amb RPT.

En la situacié d’exacerbacié clinica ens veurem obligats a reiniciar els recanvis plasmatics.

Una disminucié del 10 % de la xifra de plaquetes en 24 hores després d’haver assolit la

normalitzacié ens obligara a extremar les precaucions i el seguiment per I'alt risc d’exacerbacié

que comporta.

Es recomana realitzar dues determinacions de |'activitat d’ADAMTS13 per assegurar els valors.
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Actuacio a urgéncies davant
d’una sospita de MAT

La sospita la tindrem davant de:

Anémia hemolitica microangiopatica Coombs directe negatiu
amb trombocitopénia grau IV en abséncia d’altres causes

Analitica (proves obligatories a urgéncies)

e Hemograma complet amb reticuldcits i coagulacié (TP, TTPA, fibrinogen).

¢ Prova de Coombs directa.

e Frotis de sang periférica amb recompte d’esquizocits.

e Bioquimica amb ionograma, funcié renal i hepatica, parametres d’hemolisi
(bilirubina total i LDH).

e Sediment urinari.

e Troponines (> 0,1 microg/L marcador pronostic de gravetat i afectacié organica).®

e ECG.

e ADAMTS13 (activitat i deteccidé d’anticossos) abans de cap infusié de plasma. (Annex 1)
Es completara I'estudi amb les determinacions segiients:

e Hemograma diari durant la fase aguda amb frotis de sang periferica per recompte
d’esquizocits periodic segons criteri clinic.

e Bioquimica: ionograma, urea, creatinina, funcié hepatica i parametres d’hemolisi (LDH,
bilirubina total, directa i indirecta, haptoglobina). Els parametres d’hemolisi s’hauran de
monitorar de manera periodica fins que s’estabilitzin.

e Serologies: HBsAg, anti-HBc, anti-VHC, anti-VIH.

e Estudi d’autoimmunitat: anticossos antinuclears. Ampliar I'estudi d’autoimmunitat si se

sospiten trastorns més especifics com, per exemple, el lupus o la sindrome antifosfolipidica.

L'estudi del complement (C3, C4, CH50), la toxina de Shiga i els cultius de femta es demanaran
en aquells casos que cursin amb afectacié renal predominant o clinica digestiva en forma de

diarrees. Sovint caldra realitzar un despistatge de neoplasia.

En I'interrogatori al pacient cal descartar la presa dels farmacs seglents:
e tienopiridines (ticlopidina, clopidogrel)

¢ inhibidors de calcineurina (ciclosporina, tacrolimus)

e inhibidors de mTOR (sirolimus, everolimus)

e antineoplastics (mitomicina, gemcitabina)
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4.1.

41.1.

e quinina

¢ interfero

e estrogens, progesterona

e Recentment, s’han relacionat altres farmacs com bevacizumab, carfilzomib, ixazomib

i palbociclib.

Davant d’una alta sospita d'un episodi agut de PTT immune (clinica suggestiva, parametres
d’hemolisi alterats, plaquetopénia < 30 x 109/L, anémia hemolitica microangiopatica amb
preséncia d’esquizocits amb CD negatiu, sense cap altra causa que ho justifiqui) caldra

instaurar de manera immediata el tractament.

També ho sospitarem rapidament si es presenta clinica suggestiva en una persona amb

antecedents d’episodis de PTT immune.

El PLASMIC Score és un algoritme senzill que es correlaciona amb la probabilitat de documentar
una activitat d’ADAMTS13 < 10 % en un pacient amb anémia microangiopatica i plaquetopénia.
Una puntuacié elevada (6-7) es correlaciona amb una sensibilitat del 90 % i especificitat del
92 %.191 (Annex 2)

La determinacié de I'activitat d’ADAMTS13 i anticossos anti-ADAMTS13 s’ha de fer de

manera prioritaria (i abans d’infondre plasma) i el seu resultat hauria d’estar disponible en un

termini maxim de 24-48 hores.

Tractament d’un primer episodi de PTT immune
Davant d’alta sospita clinicoanalitica o alta puntuacié del PLASMIC Score

Atesa la gravetat de la malaltia en la fase aguda i la patogénia intrinseca, proposem un

tractament de primera linia amb:

. g Tractament -
Recanvi plasmatic + + Caplacizumab
Immunosupressor

Recanvi plasmatic (permet eliminar I'anticos i aportar ADAMTS13)

e S’ha d’iniciar el RPT al més aviat possible, idealment abans de les 4 hores i mai
després de les 10 hores. Cal informar els especialistes de cada hospital que portin el
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maneig d’una possible PTT, aixi com el Banc de Sang i Teixits.

En aquells casos en qué es prevegi un retard en el tractament (trasllat o altres situacions
que impedeixin comencar abans de les 10 hores), s’ha d’infondre plasma immediatament
(minim de 20 ml/kg idealment segons tolerancia). Cal traslladar el pacient amb
ambulancia medicalitzada a un centre on es pugui fer el tractament d’aferesi d’urgéncia.

S’han de recanviar 1-1,5 volémies plasmatiques (no hi ha un consens clar).

Sempre que es tracti de manera concomitant amb caplacizumab, s’ha de dur a terme un
procediment diari fins que s’assoleixi una xifra de plaquetes > 125 x 109 durant
dos dies consecutius. Posteriorment, s’han d’espaiar els RPT a dies alterns fins que es
completi almenys un total de 6 RPT. Es valorara continuar amb 3 recanvis plasmatics més
si en acabar el programa terapéutic anterior (6 RP) l'activitat ADAMTS13 és < 5 % i els
autoanticossos anti-ADAMTS13 continuen sent positius.

Tipus de solucié de reposicié

Es poden utilitzar indistintament els 3 tipus de plasma dels quals disposa el Banc de Sang:

1. plasma fresc congelat inactivat amb blau de metilé 0 amb amotosalén
2. plasma quarantenat
3. sobrenedant de crioprecipitat (combinat amb algun dels altres dos i monitorant factors

de coagulacio)

Es pot plantejar la realitzacié dels RPT amb albimina al 5 % un cop assolida la xifra de

> 125 x 10E9 plaquetes en dues ocasions consecutives.

En aquests casos cal valorar I'administracié d’‘immunoglobulines ev (100 mg/kg post-RPT
0 200 mg/kg cada 2 RPT).

Corticoides (immunosupressor)

Inici immediat.
Metilprednisolona 1 mg/kg ev a administrar després de I'RPT.
Tappering segons criteri clinic.

Rituximab (modulacié de limfocits B)

Inicialment el seu Us es va proposar per a malalts amb mala resposta al tractament inicial.
El grup britanic va demostrar una disminucié de les recaigudes i I'escurcament del temps
d’ingrés amb el seu Us en primera linia. Aquests resultats van ser confirmats pel grup
franceés de referencia i el registre d’Oklahoma.%13

Dosi: 375 mg/m2 setmanal durant 4 setmanes; sempre s’ha d’administrar 24 hores

abans dels RP o després dels I'RP.
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e S’ha d'iniciar un cop s’hagi documentat un déficit sever d’activitat d’ADAMTS13 i presencia
d’anticossos anti-ADAMTS13.

e Abans de I'administracié de rituximab cal comprovar les serologies per al VHB (necessitat
de profilaxis antivirica si VHB core positiva).

Caplacizumab (ALX-0081 inhibicié de la interaccié plaquetes-FvW)

e Es tracta d’'un nanoanticos amb una regié variable amb un Unic domini que reconeix la
regidé Al del FvW i que inhibeix de manera especifica la interaccié entre aquest domini i la
glicoproteina Ib plaquetaria. En els assajos clinics multicéntrics i aleatoritzats TITAN (fase
I1)* i HERCULES (fase III)!° se’n va demostrar per primera vegada |'eficacia i la seguretat
en la PTT immune. El seu Us es va relacionar amb una recuperacié més rapida de la xifra de
plaguetes, menys necessitat de RPT, disminucié significativa dels dies d’ingrés, disminucio
de la taxa d’exacerbacions i recurrencies i reduccié dels esdeveniments tromboembolics
greus i precocos. El sagnat mucocutani i ginecoldgic van ser els efectes adversos més
frequents. Cal fer una valoracié acurada del seu Us en pacients fragils, tractats amb
anticoagulants orals o antiagregants plaquetaris.*®

e Vaseraprovat per I'EMA (setembre del 2018) i la US FDA (febrer del 2019) per al tractament
de primera linia d’adults amb PTT immune associat a RPT i tractament immunosupressor.
Es recomana lliurar i revisar amb el pacient el material adient per minimitzar els riscos

associats a la seva utilitzacio.

Posologia:

e Dia 1: Dosi inicial de carrega de 10 mg endovenosa prévia a I'RP. Posteriorment
s’administraran 10 mg subcutanis post-RP.

e Es mantindra la dosi diaria de 10 mg subcutanis (post-RP, si se’'n fan) fins que
I'activitat de 'ADAMTS13 sigui almenys superior al 10 % i els autoanticossos
siguin negatius en dues mostres consecutives.

e Es proposa disposar d'un estoc de caplacizumab a les farmacies hospitalaries per
garantir l'inici immediat del tractament.

Monitoratge d’/ADAMTS13 i anticossos durant el brot (s'extraura mostra de
plasma en tub de citrat i s’enviaran totes les mostres al laboratori d’hemostasia de |I'Hospital
Clinic) (Annex 1)

e Mostra a temps 0 (molt important que sigui prévia a qualsevol infusié de plasma)
e Adia+7

e Adia +14

e Adia +21

DIAGNOSTIC | MANEIG CLINIC DE LA PURPURA TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA
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e Adia +28
¢ Setmanal fins al dia 56 després de I'Ultim recanvi plasmatic'’

Tractament en cas de refractarietat/exacerbacio/recaiguda clinica

Amb el tractament combinat amb RP + corticoides, el 10-15 % dels pacients seran refractaris

i entre un 15-53 % dels pacients amb un episodi agut poden desenvolupar una exacerbacié.

Amb les dades de les quals disposem actualment sabem que amb el tractament triple (RPT +
IS + anti-FvW) iniciat en primera linia les exacerbacions, les recaigudes i la mortalitat en la

fase aguda son significativament inferiors en comparacié amb cohorts historiques.®1°

Davant d’una situacié de refractarietat cal revisar el diagnostic amb nova determinacié
d’activitat d’ADAMTS13 + inhibidor. Caldra descartar factors desencadenants, com poden ser
situacions de sépsia, neoplasies subjacents i tractaments de base. S’ha d’individualitzar el

tractament. Es proposen les opcions segilents:

e Intensificar el tractament amb RP (processar 1,5 volémies plasmatiques) o reintroduir si
s’havia aturat.

¢ Intensificar el tractament amb corticoides (metilprednisolona 1 g/dia ev durant 3 dies).

e Iniciar rituximab si no s’ha fet en primera linia (comprovar préviament la deteccid
d’anticossos).

¢ Iniciar caplacizumab si no s’ha fet en primera linia. Reintroduirem el tractament amb

caplacizumab si aquest ja s’havia suspés (les mateixes dosis).
En cas de no resposta als punts previs:

e Valorar I'Gs de ciclofosfamida, vincristina, bortezomib, N-acetilcisteina, ciclosporina o

esplenectomia.
Aguestes opcions sén també valides per a les situacions d’exacerbacid i recaigudes.
Altres punts rellevants

e Cal valorar la necessitat de fer el recanvi plasmatic en un servei de critics o a urgéncies
amb monitoratge en cas que no hi hagi disponible llit a intensius.

e Es donara tractament de suport si és necessari i ens plantejarem la transfusié d’hematies
segons criteris clinics i analitics.

e La transfusio de plaquetes estara contraindicada de manera profilactica, només s’hauria

de plantejar en cas de sagnat greu actiu amb plaguetopénia grau IV i/o necessitat de
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tecniques invasives. La transfusio de plaquetes profilactiques previa a la col-locacié d'una
via central la considerarem en funcié del risc/benefici i, per tant, recomanem que només
es plantegi si la xifra de plaquetes esta per sota de 15 x 109/L.

e Es recomana l'administracié d’heparina de baix pes molecular profilactica si la xifra de
plaguetes és igual o superior a 50 x 10E9/L.

e Es valoraran els accessos venosos periférics; si sén aptes, intentarem prioritzar aquesta
via. Si és necessaria la col-locacié d’'un CVC, aquest ha de ser de doble llum (de 8 a 12,5 F).

e Seria desitjable disposar d’un estoc minim de caplacizumab a les farmacies hospitalaries

per garantir-ne I'Us en el periode critic de la malaltia.

41.2. Sila sospita clinica de PTT immune és Moderada/Baixa

e S’ha d’ingressar el pacient per completar I'estudi de MAT amb monitoratge analitic i
I'ampliacié de les proves complementaries.

e Cal cursar determinacio d’activitat d’/ADAMTS13 i anticossos anti-ADAMTS13.

e Cal aplicar el PLASMIC Score
« Amb puntuacié de 5 i justificacid clinica es poden iniciar recanvis plasmatics i
tractament amb corticoides. S’ha de valorar l'inici de caplacizumab en espera dels resultats
d’ADAMTS13.
« Una puntuacié inferior a 5 ens hauria de fer sospitar d’una altra etiologia.
« Cal recordar que aquest score pot resultar menys eficient en casos associats a lupus
eritematods sistémic, primoinfeccio per VIH o en dones embarassades.
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Algoritme diagnostic-terapeutic de la PTT immune

Sospita clinico-analitica. Anemia
hemolitica microangiopatica CD negatiu
+ trombocitopénia +/- afectacié organica.

'

Avaluar si alta/moderada/baixa sospita.
Ingressar al pacient. Determinacié activitat

ADAMTS13+ Ac Anti ADAMTS13

Alta sospita clinico-analitica PTTi.
PLASMIC score 6-7

'

Iniciar tractament urgent: RP
diari, corticoides 1mg/kg/dia,
caplacizumab 10mg/dia

'

ADAMTS13 < 10% + Acs Anti
ADAMTS13: Afegir rituximab
375mg/m2/setmanal (4 dosis).
ADAMTS13 > 10%: Aturar RP

i tractar com baixa sospita.

v

Moderada sospita clinico-analitica
PTTi. PLASMIC score 5

'

Iniciar tractament amb RP diari,
corticoides 1mg/kg/dia

'

ADAMTS13 < 10% + Acs Anti
ADAMTS13: Afegir caplacizumab
10mg/dia, rituximab 375mg/m2/
setmanal (4 dosis). ADAMTS13
> 10%: Aturar RP i tractar com

baixa sospita.

'

Mantenir RP diari fins assolir

\]

plg > 125 x 109/L + LDH <1.5
ULN durant dos dies consecutius.

Baixa sospita clinico-analitica
PTTi. PLASMIC score < 5

'

Sospitar una altra etiologia.
Evitar inici RP, corticoides. No
iniciar caplacizumab ni rituximab

v

ADAMTS13 < 10% + Acs Anti
ADAMTS13: Afegir RP diari,
corticoides 1mg/kg/dia caplacizumab
10mg/dia, rituximab 375mg/m2/
setmanal (4 dosis)

A

v

Resposta clinica. Stop
RP. Mantenir corticoides,
rituximab, caplacizumab.
Monitoratge setmanal ADAMTS13

Resposta clinica + ADAMTS13
<10%. Continuar caplacizumab

!

— Refractarietat

Exacerbacid

Revisar diagnostic.Intensificacio
o reintroduccié de tractaments:
RP,corticoides, introduir
rituximab,caplacizumab si no s’havia fet
previament. Valorar altres tractaments

Resposta clinica + ADAMTS13
>10% + Ac ADAMTS13 negatius
X 2 mostres: Stop caplacizumab.



5 Seguiment ambulatori de la PTT Immune

Un cop el pacient rep l'alta, cal establir un seguiment ambulatori amb monitoratge de la
resposta clinica i biologica.

Seguiment ambulatori {\PAMTSI? R R Hemograma/ AP
Activitat/Anticos Parametres d’hemolisi
1r mes Setmanal Setmanal
2n-3r mes Mensual Cada 2 setmanes
3r-6& mes Trimestral Mensual
6é-12é& mes Trimestral Semestral
1r-2n any Semestral Semestral
> 2n any Semestral Anual

Com a efectes secundaris a llarg termini s’han descrit principalment complicacions

psiquiatriques (depressio), alteracions cognitives, hipertensié arterial i microalbuminuria, de

les quals s’hauria de fer seguiment.?®
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PTT Congeéenita
(o sindrome d’Upshaw-Schulman)

Els pacients amb clinica de MAT amb deéficit sever d’activitat d’ADAMTS13 i I'abséncia
d’inhibidor s’estudiaran per sospita de PTT congénita.?!

Es tracta d’'una malaltia rara amb una incidéncia menor a 1 cas/1.000.000 d’habitants. El seu
diagnostic precoc és fonamental per evitar les complicacions organiques.

Des del laboratori de I'Hospital Clinic es derivara la mostra per a 'estudi genétic directament.
El diagnostic es confirmara si es troba una mutacié homozigota o dues d’heterozigotes en el
gen de 'ADAMTS13 (se n'han descrit més de 200 mutacions),?? ja que fins en un 20-25 % dels
casos de PTTa no s’identifiquen anticossos.

Tractament de les crisis agudes

La majoria de crisis agudes es desencadenen per infeccions (40 %), alcohol (10 %), embaras
(un 10 % del total, perd representa fins al 40-60 % en dones adultes) i cirurgies. Es
recomanen les infusions de plasma a dosis de 10-15 mL/kg/d durant 1-3 dies consecutius fins

que s’assoleixi la normalitzacié de les xifres de plaquetes.
Tractament cronic o profilactic

Consisteix en les infusions peridodiques de plasma de manera que es mantinguin els nivells
d’ADAMTS13 per sobre del 10 % per prevenir plaguetopénia i afectacié organica. S’haura
d’'individualitzar cada situacidé fent un monitoratge a l'inici per tal de determinar els intervals
adequats entre infusions i la quantitat de plasma que cal infondre. Es recomana encaridament

en les dones embarassades i es realitza amb freqlieéncia en nens.

Se suggereix comengar amb una infusié de plasma fresc a dosis de 10-15 mil/kg/dia
durant 1-3 dies fins a cada 3 setmanes de 3 plasmes i, a partir d’aqui, valorar la necessitat

d’intensificar o no el tractament.
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Annex 1

Protocol d'obtencié de mostres per a la determinacioé d’activitat
ADAMTS13 en pacients amb Microangiopatia Trombotica

Cal recordar fer I'extraccio de la mostra abans de qualsevol infusié de plasma o recanvi plasmatic.

L LNV RE WN R

Extreure 2 tubs de 2,7 ml (plastic) de sang en citrat (tap blau).

Identificar la mostra amb el nom del pacient i la data d’extraccié.

Centrifugar la sang per obtenir plasma durant 15 min a 2500-3000 rpm.

Recollir el sobrenedant (plasma) en tubs Eppendorf per fer 4 aliquotes.

Identificar els tubs amb les mateixes dades.

Congelar els tubs a -20 °C.

Enviar els tubs mantenint |'estat de la mostra congelada.

Indicar una adreca electronica en la peticio per rebre amb immediatesa els resultats.
Els hospitals que tenen el circuit ja establert amb el laboratori d’hemostasia de I'Hospital
Clinic ho han de fer de manera ordinaria, i els que no el tenen establert ho han de fer

enviant la mostra al banc de sang.

Sol-licitud de la determinacio de I'activitat de 'enzim ADAMTS13 i preséncia d’inhibidor:

Hospital que fa I’enviament:
Facultatiu de contacte:
Teléfon/adreca electronica de contacte: recordeu emplenar aquest camp
Numero d’identificacié del tub de citrat:
Nom del pacient i data d’extraccio:
Motiu de l'estudi:

Sospita clinica de PTT

Sospita de SHU atipic

A/A Dra. Maribel Diaz-Ricart / Marc Pino

Adreca electronica: mdiaz@clinic.ub.es / mpino@clinic.ub.es
Tel. 93-227 54 00 ext. 3373 / 2034
Laboratori d’Hemostasia Primaria (escala 3, planta 3)
Servei d’Anatomia Patologica, CDB. Hospital Clinic.
Villarroel 170. 08036 Barcelona
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9 Annex 2

PLASMIC Score

Parametres

PLASMIC Score

Plaquetes < 30 x 10E9/L +1
Creatinina < 2,0 mg/dL +1
Hemolisi

Bilirubina indirecta > 2 mg/dL +1

o reticulocits > 2,5 %

o haptoglobina indetectable
No cancer actiu I'any anterior +1
No antecedent de trasplantament (organ, TPH) +1
INR< 1,5 +1
VCM < 90 fL +1

Probabilitat de déficit sever d’activitat ADAMTS13
(< 10 %)

0-4: risc baix

5: risc intermedi
6-7: risc alt

VPP: 72 %

VPN: 98 %
Sensibilitat: 90 %
Especificitat: 92 %
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