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2
La púrpura trombocitopènica trombòtica (PTT) és una malaltia de baixa prevalença (10 

casos/1.000.000 habitants/any)1,2 que es presenta com una microangiopatia trombòtica 

(MAT) amb afectació orgànica greu. Es comporta com una malaltia d’extrema gravetat si 

no s’instaura el tractament adequat de manera precoç. La mortalitat sense el tractament 

estàndard arriba al 90 %. 

Es caracteritza per un dèficit sever d’ADAMTS13 (A Disintegrin and Metalloproteinase with 

Thrombospondin-1motifs, 13rd member), enzim encarregat d’escindir els multímers de molt 

alt pes molecular (MMAPM) del factor de Von Willebrand (FvW)3 secretats per l’endoteli vascular.

Aquest dèficit pot ser congènit per mutacions del gen de l’ADAMTS13, que impedeix la seva 

síntesi (síndrome d’Upshaw-Shulman), o de naturalesa autoimmunitària amb presència 

d’anticossos anti-ADAMTS13, majoritàriament de tipus IgG.4

La disminució severa de l’ADAMTS13 (< 10 %), segurament unida a un segon esdeveniment 

necessari (infecció, cirurgia, procés inflamatori, embaràs), perquè s’iniciï la clínica5,6 ens porta 

a l’agregació plaquetària espontània i massiva i, per tant, a la formació de microtrombes 

hialins que obstrueixen la microvasculatura. Per tant, hi ha un dany per alteració de la perfusió 

tissular que pot produir isquèmia a tots els òrgans i teixits i afectar de manera especialment 

sensible el sistema nerviós central i el cor. L’afectació renal sol ser moderada (creatinina 

sèrica < 200 umol/L). Així mateix, el consum de plaquetes porta a plaquetopènies severes 

(habitualment plq < 30 x 10E9/L) amb el corresponent risc per sagnat. L’obstrucció del 

petit vas provoca també la lisi de les hematies durant la circulació, la qual cosa produeix una 

hemòlisi mecànica (amb presència d’esquizòcits). Habitualment cursa amb episodis aguts, 

recaigudes i exacerbacions.

El diagnòstic diferencial pot resultar tot un repte, ja que les manifestacions clíniques i analítiques 

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

Els darrers 25 anys el coneixement fisiopatològic de la PTT immune ha permès el 

desenvolupament de nous fàrmacs d’utilitat, fonamentalment en l’episodi agut, ja que és en 

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

Aquesta revisió pretén consensuar l’actuació d’urgència i el posterior maneig dels casos de PTT 

immune unificant i homogeneïtzant terminologia, criteris i pràctica clínica a tots els hospitals 

de Catalunya on es realitzen recanvis plasmàtics d’urgència.

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

AGREE. S’ha fet una recerca bibliogràfica de la literatura publicada durant els deu últims anys. 

Introducció
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3 Definicions d’interès

Les definicions estandarditzades de resposta, exacerbació, remissió 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 discontinuació del recanvi plasmàtic. 

Amb la introducció de noves estratègies terapèutiques la determinació de l’activitat d’ADAMTS13, 

es converteix en una eina fonamental i, per tant, cal una nova revisió i estandardització. 7,8

En la situació d’exacerbació clínica ens veurem obligats a reiniciar els recanvis plasmàtics. 

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

normalització ens obligarà a extremar les precaucions i el seguiment per l’alt risc d’exacerbació 

que comporta.

Es recomana realitzar dues determinacions de l’activitat d’ADAMTS13 per assegurar els valors.

Resposta clínica

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

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

Exacerbació clínica

Caiguda de la xifra de plaquetes < 125 x 109/L després 
d’haver assolit la resposta clínica (en absència d’altres causes 
de plaquetopènia) amb o sense evidència de nou dany orgànic 
o empitjorament del dany orgànic ja causat, dins els 30 dies 
consecutius a l’últim recanvi plasmàtic o administració d’anti-FvW.

Remissió clínica
Resposta clínica mantinguda més enllà dels 30 dies de l’últim 
RP i última dosi d’anti-FvW o assoliment de resposta completa 
o parcial d’ADAMTS13 (el que passi abans).

Remissió parcial ADAMTS13
Remissió clínica i activitat d’ADAMTS13 ≥ 20 % (llindar 
relacionat amb protecció envers una recaiguda clínica).

Remissió completa ADAMTS13 Remissió clínica i activitat d’ADAMTS13 normal.

Recaiguda d’ADAMTS13 
Disminució del nivell d’ADAMTS13 < 20 % després d’haver 
assolit remissió d’ADAMTS13 (parcial o completa).

Recaiguda clínica 

Caiguda de la xifra de plaquetes < 125 x 109/L després 
d’haver assolit la remissió clínica (en absència d’altres causes 
de plaquetopènia) amb o sense evidència de nou dany orgànic 
o empitjorament del dany orgànic ja causat. Cal confirmació 
d’un dèficit sever d’ADAMTS13.

Refractarietat
Plaquetes < 50 x 109/L després dels primers 5 RPT o 
empitjorament clínic o analític durant el tractament diari amb RPT.
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4 Actuació a urgències davant
d’una sospita de MAT

La sospita la tindrem davant de:

Analítica (proves obligatòries a urgències) 

•	 Hemograma complet amb reticulòcits i coagulació (TP, TTPA, fibrinogen). 

•	 Prova de Coombs directa.

•	 Frotis de sang perifèrica amb recompte d’esquizòcits. 

•	 Bioquímica amb ionograma, funció renal i hepàtica, paràmetres d’hemòlisi 

(bilirubina total i LDH). 

•	 Sediment urinari. 

•	 Troponines (> 0,1 microg/L marcador pronòstic de gravetat i afectació orgànica).9

•	 ECG. 

•	 ADAMTS13 (activitat i detecció d’anticossos) abans de cap infusió de plasma. (Annex 1)

Es completarà l’estudi amb les determinacions següents:

•	 Hemograma diari durant la fase aguda amb frotis de sang perifèrica per recompte 

d’esquizòcits periòdic segons criteri clínic.

•	 Bioquímica: ionograma, urea, creatinina, funció hepàtica i paràmetres d’hemòlisi (LDH, 

bilirubina total, directa i indirecta, haptoglobina). Els paràmetres d’hemòlisi s’hauran de 

monitorar de manera periòdica fins que s’estabilitzin. 

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

•	 Estudi d’autoimmunitat: anticossos antinuclears. Ampliar l’estudi d’autoimmunitat si se 

sospiten trastorns més específics com, per exemple, el lupus o la síndrome antifosfolipídica. 

L’estudi del complement (C3, C4, CH50), la toxina de Shiga i els cultius de femta es demanaran 

en aquells casos que cursin amb afectació renal predominant o clínica digestiva en forma de 

diarrees. Sovint caldrà realitzar un despistatge de neoplàsia.

En l’interrogatori al pacient cal descartar la presa dels fàrmacs següents:

•	 tienopiridines (ticlopidina, clopidogrel)

•	 inhibidors de calcineurina (ciclosporina, tacrolimús)

•	 inhibidors de mTOR (sirolimús, everolimús)

•	 antineoplàstics (mitomicina, gemcitabina)

Anèmia hemolítica microangiopàtica Coombs directe negatiu
amb trombocitopènia grau IV en absència d’altres causes
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4.1.

4.1.1.

•	 quinina

•	 interferó

•	 estrògens, progesterona

•	 Recentment, s’han relacionat altres fàrmacs com bevacizumab, carfilzomib, ixazomib 

i palbociclib.

Davant d’una alta sospita d’un episodi agut de PTT immune (clínica suggestiva, paràmetres 

d’hemòlisi alterats, plaquetopènia < 30 x 109/L, anèmia hemolítica microangiopàtica amb 

presència d’esquizòcits amb CD negatiu, sense cap altra causa que ho justifiqui) caldrà 

instaurar de manera immediata el tractament. 

També ho sospitarem ràpidament si es presenta clínica 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 anèmia microangiopàtica i plaquetopènia. 

Una puntuació elevada (6-7) es correlaciona amb una sensibilitat del 90 % i especificitat del 

92 %.10,11 (Annex 2)

La determinació de l’activitat d’ADAMTS13 i anticossos anti-ADAMTS13 s’ha de fer de 

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

termini màxim de 24-48 hores.

 
Tractament d’un primer episodi de PTT immune

Davant d’alta sospita clinicoanalítica o alta puntuació del PLASMIC Score

Atesa la gravetat de la malaltia en la fase aguda i la patogènia intrínseca, proposem un 

tractament de primera línia amb:

Recanvi plasmàtic (permet eliminar l’anticòs i aportar ADAMTS13)

•	 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 

Recanvi plasmàtic Tractament
Immunosupressor Caplacizumab+ +
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maneig d’una possible PTT, així com el Banc de Sang i Teixits. 

•	 En aquells casos en què es prevegi un retard en el tractament (trasllat o altres situacions 

que impedeixin començar abans de les 10 hores), s’ha d’infondre plasma immediatament 

(mínim de 20 ml/kg idealment segons tolerància). Cal traslladar el pacient amb 

ambulància medicalitzada a un centre on es pugui fer el tractament d’afèresi d’urgència.

•	 S’han de recanviar 1-1,5 volèmies plasmàtiques (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 valorarà continuar amb 3 recanvis plasmàtics més 

si en acabar el programa terapèutic anterior (6 RP) l’activitat ADAMTS13 és < 5 % i els 

autoanticossos anti-ADAMTS13 continuen sent positius.

•	 Tipus de solució de reposició

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

 

1.	 plasma fresc congelat inactivat amb blau de metilè o amb amotosalèn

2.	 plasma quarantenat

3.	 sobrenedant de crioprecipitat (combinat amb algun dels altres dos i monitorant factors 

de coagulació)

Es pot plantejar la realització dels RPT amb albúmina al 5 % un cop assolida la xifra de 

> 125 x 10E9 plaquetes en dues ocasions consecutives.

En aquests casos cal valorar l’administració d’immunoglobulines ev (100 mg/kg post-RPT 

o 200 mg/kg cada 2 RPT).

	  

Corticoides (immunosupressor)

•	 Inici immediat.

•	 Metilprednisolona 1 mg/kg ev a administrar després de l’RPT. 

•	 Tappering segons criteri clínic.

Rituximab (modulació de limfòcits B)

•	 Inicialment el seu ús es va proposar per a malalts amb mala resposta al tractament inicial. 

El grup britànic va demostrar una disminució de les recaigudes i l’escurçament del temps 

d’ingrés amb el seu ús en primera línia. Aquests resultats van ser confirmats pel grup 

francès de referència i el registre d’Oklahoma.12,13

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

abans dels RP o després dels l’RP.
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•	 S’ha d’iniciar un cop s’hagi documentat un dèficit sever d’activitat d’ADAMTS13 i presència 

d’anticossos anti-ADAMTS13.

•	 Abans de l’administració de rituximab cal comprovar les serologies per al VHB (necessitat 

de profilaxis antivírica si VHB core positiva). 

Caplacizumab (ALX-0081 inhibició de la interacció plaquetes-FvW)

•	 Es tracta d’un nanoanticòs amb una regió variable amb un únic domini que reconeix la 

regió A1 del FvW i que inhibeix de manera específica la interacció entre aquest domini i la 

glicoproteïna Ib plaquetària. En els assajos clínics multicèntrics i aleatoritzats TITAN (fase 

II)14 i HERCULES (fase III)15 se’n va demostrar per primera vegada l’eficàcia i la seguretat 

en la PTT immune. El seu ús es va relacionar amb una recuperació més ràpida de la xifra de 

plaquetes, menys necessitat de RPT, disminució significativa dels dies d’ingrés, disminució 

de la taxa d’exacerbacions i recurrències i reducció dels esdeveniments tromboembòlics 

greus i precoços. El sagnat mucocutani i ginecològic van ser els efectes adversos més 

freqüents. Cal fer una valoració acurada del seu ús en pacients fràgils, tractats amb 

anticoagulants orals o antiagregants plaquetaris.16

•	 Va ser aprovat per l’EMA (setembre del 2018) i la US FDA (febrer del 2019) per al tractament 

de primera línia 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 utilització.

Posologia:	

•	 Dia 1: Dosi inicial de càrrega de 10 mg endovenosa prèvia a l’RP. Posteriorment 

s’administraran 10 mg subcutanis post-RP.

•	 Es mantindrà la dosi diària de 10 mg subcutanis (post-RP, si se’n fan) fins que 

l’activitat de l’ADAMTS13 sigui almenys superior al 10 % i els autoanticossos 

siguin negatius en dues mostres consecutives.

•	 Es proposa disposar d’un estoc de caplacizumab a les farmàcies hospitalàries per 

garantir l’inici immediat del tractament.

Monitoratge d’ADAMTS13 i anticossos durant el brot (s’extraurà mostra de 

plasma en tub de citrat i s’enviaran totes les mostres al laboratori d’hemostàsia de l’Hospital 

Clínic) (Annex 1)

•	 Mostra a temps 0 (molt important que sigui prèvia a qualsevol infusió de plasma) 

•	 A dia +7 

•	 A dia +14 

•	 A dia +21
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•	 A dia +28

•	 Setmanal fins al dia 56 després de l’últim recanvi plasmàtic17

Tractament en cas de refractarietat/exacerbació/recaiguda clínica

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 exacerbació.

Amb les dades de les quals disposem actualment sabem que amb el tractament triple (RPT + 

IS + anti-FvW) iniciat en primera línia les exacerbacions, les recaigudes i la mortalitat en la 

fase aguda són significativament inferiors en comparació amb cohorts històriques.18,19

Davant d’una situació de refractarietat cal revisar el diagnòstic amb nova determinació 

d’activitat d’ADAMTS13 + inhibidor. Caldrà descartar factors desencadenants, com poden ser 

situacions de sèpsia, neoplàsies subjacents i tractaments de base. S’ha d’individualitzar el 

tractament. Es proposen les opcions següents:

•	 Intensificar el tractament amb RP (processar 1,5 volèmies plasmàtiques) o reintroduir si 

s’havia aturat.

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

•	 Iniciar rituximab si no s’ha fet en primera línia (comprovar prèviament la detecció 

d’anticossos).

•	 Iniciar caplacizumab si no s’ha fet en primera línia. Reintroduirem el tractament amb 

caplacizumab si aquest ja s’havia suspès (les mateixes dosis).

En cas de no resposta als punts previs:

•	 Valorar l’ús de ciclofosfamida, vincristina, bortezomib, N-acetilcisteïna, ciclosporina o 

esplenectomia. 

Aquestes opcions són també vàlides per a les situacions d’exacerbació i recaigudes.

Altres punts rellevants 

•	 Cal valorar la necessitat de fer el recanvi plasmàtic en un servei de crítics o a urgències 

amb monitoratge en cas que no hi hagi disponible llit a intensius.

•	 Es donarà tractament de suport si és necessari i ens plantejarem la transfusió d’hematies 

segons criteris clínics i analítics. 

•	 La transfusió de plaquetes estarà contraindicada de manera profilàctica, només s’hauria 

de plantejar en cas de sagnat greu actiu amb plaquetopènia grau IV i/o necessitat de 
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tècniques invasives. La transfusió de plaquetes profilàctiques prèvia a la col·locació d’una 

via central la considerarem en funció del risc/benefici i, per tant, recomanem que només 

es plantegi si la xifra de plaquetes està per sota de 15 x 109/L.

•	 Es recomana l’administració d’heparina de baix pes molecular profilàctica si la xifra de 

plaquetes és igual o superior a 50 x 10E9/L. 

•	 Es valoraran els accessos venosos perifèrics; si són aptes, intentarem prioritzar aquesta 

via. Si és necessària la col·locació d’un CVC, aquest ha de ser de doble llum (de 8 a 12,5 F).

•	 Seria desitjable disposar d’un estoc mínim de caplacizumab a les farmàcies hospitalàries 

per garantir-ne l’ús en el període crític de la malaltia.

Si la sospita clínica de PTT immune és Moderada/Baixa

•	 S’ha d’ingressar el pacient per completar l’estudi de MAT amb monitoratge analític i 

l’ampliació de les proves complementàries.

•	 Cal cursar determinació d’activitat d’ADAMTS13 i anticossos anti-ADAMTS13.

•	 Cal aplicar el PLASMIC Score

  Amb puntuació de 5 i justificació clínica es poden iniciar recanvis plasmàtics i 

tractament amb corticoides. S’ha de valorar l’inici de caplacizumab en espera dels resultats 

d’ADAMTS13.

  Una puntuació 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 

eritematós sistèmic, primoinfecció per VIH o en dones embarassades.

4.1.2.
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Sospita clínico-analítica. Anèmia 
hemolítica  microangiopàtica CD negatiu  

+ trombocitopènia +/- afectació orgànica.

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

ADAMTS13+ Ac Anti ADAMTS13

Alta sospita clínico-analítica 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.

Resposta clínica. Stop 
RP. Mantenir corticoides, 
rituximab,caplacizumab. 

Monitoratge setmanal ADAMTS13

Resposta clínica + ADAMTS13 
<10%. Continuar caplacizumab

Moderada sospita clínico-analítica 
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.

Refractarietat

Resposta clínica + ADAMTS13 
>10% + Ac ADAMTS13 negatius  
x 2 mostres: Stop caplacizumab.

Mantenir RP diari fins assolir
plq > 125 x 109/L + LDH <1.5 

ULN durant dos dies consecutius.

Revisar diagnòstic.Intensificació 
o reintroducció de tractaments: 

RP,corticoides, introduir 
rituximab,caplacizumab si no s’havia fet 
prèviament. Valorar altres tractaments

Baixa sospita clínico-analítica 
PTTi. PLASMIC score < 5

Sospitar una altra etiologia. 
Evitar inici RP, corticoides. No 

iniciar caplacizumab ni rituximab

ADAMTS13 < 10% + Acs Anti 
ADAMTS13: Afegir RP diari, 

corticoides 1mg/kg/dia caplacizumab 
10mg/dia, rituximab 375mg/m2/

setmanal (4 dosis)

Exacerbació

Algoritme diagnòstic-terapèutic de la PTT immune
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Un cop el pacient rep l’alta, cal establir un seguiment ambulatori amb monitoratge de la 

resposta clínica i biològica.

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

psiquiàtriques (depressió), alteracions cognitives, hipertensió arterial i microalbuminúria, de 

les quals s’hauria de fer seguiment.20

5 Seguiment ambulatori de la PTT Immune

Seguiment ambulatori
ADAMTS13

Activitat/Anticòs
Hemograma/

Paràmetres d’hemòlisi

1r mes Setmanal Setmanal

2n-3r mes Mensual Cada 2 setmanes

3r-6è mes Trimestral Mensual

6è-12è mes Trimestral Semestral

1r-2n any Semestral Semestral

> 2n any Semestral Anual
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6 PTT Congènita
(o síndrome d’Upshaw-Schulman)

Els pacients amb clínica de MAT amb dèficit sever d’activitat d’ADAMTS13 i l’absència 

d’inhibidor s’estudiaran per sospita de PTT congènita.21

Es tracta d’una malaltia rara amb una incidència menor a 1 cas/1.000.000 d’habitants. El seu 

diagnòstic precoç és fonamental per evitar les complicacions orgàniques.

Des del laboratori de l’Hospital Clínic es derivarà la mostra per a l’estudi genètic directament. 

El diagnòstic es confirmarà si es troba una mutació homozigota o dues d’heterozigotes en el 

gen de l’ADAMTS13 (se n’han descrit més de 200 mutacions),22 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 %), embaràs 

(un 10 % del total, però 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 normalització de les xifres de plaquetes.

Tractament crònic o profilàctic

Consisteix en les infusions periòdiques de plasma de manera que es mantinguin els nivells 

d’ADAMTS13 per sobre del 10 % per prevenir plaquetopènia i afectació orgànica. S’haurà 

d’individualitzar cada situació 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 freqüència en nens. 

Se suggereix començar amb una infusió de plasma fresc a dosis de 10-15 ml/kg/dia 

durant 1-3 dies fins a cada 3 setmanes de 3 plasmes i, a partir d’aquí, valorar la necessitat 

d’intensificar o no el tractament. 
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8 Annex 1

Protocol d’obtenció de mostres per a la determinació d’activitat 
ADAMTS13 en pacients amb Microangiopatia Trombòtica

Cal recordar fer l’extracció de la mostra abans de qualsevol infusió de plasma o recanvi plasmàtic. 

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

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

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

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

5.	 Identificar els tubs amb les mateixes dades.

6.	 Congelar els tubs a -20 °C. 

7.	 Enviar els tubs mantenint l’estat de la mostra congelada. 

8.	 Indicar una adreça electrònica en la petició per rebre amb immediatesa els resultats.

9.	 Els hospitals que tenen el circuit ja establert amb el laboratori d’hemostàsia de l’Hospital 

Clínic ho han de fer de manera ordinària, i els que no el tenen establert ho han de fer 

enviant la mostra al banc de sang.

Sol·licitud de la determinació de l’activitat de l’enzim ADAMTS13 i presència d’inhibidor:

•	 Hospital que fa l’enviament: 

•	 Facultatiu de contacte: 

•	 Telèfon/adreça electrònica de contacte: recordeu emplenar aquest camp

•	 Número d’identificació del tub de citrat:  

•	 Nom del pacient i data d’extracció: 

•	 Motiu de l’estudi: 

•	 Sospita clínica de PTT 

•	 Sospita de SHU atípic 
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9 Annex 2

PLASMIC Score

Paràmetres PLASMIC Score

Plaquetes < 30 x 10E9/L +1

Creatinina < 2,0 mg/dL +1

Hemòlisi
Bilirubina indirecta > 2 mg/dL
o reticulòcits > 2,5 %
o haptoglobina indetectable

+1

No càncer actiu l’any anterior +1

No antecedent de trasplantament (òrgan, TPH) +1

INR < 1,5 +1

VCM < 90 fL +1

Probabilitat de dèficit 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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