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Trombocitopenia inmunitaria primaria

Primary immune thrombocytopenia.

Victor Huggo Cérdova-Pluma,! Cesar Augusto Vega-Lopez,? Maria José Ortega-
Chavarria®

Resumen

La trombocitopenia inmunitaria primaria, antes conocida como purpura tromboci-
topénica inmunitaria, es la condicién clinica caracterizada por la disminucién de la
poblacidn total de plaquetas mediada por la existencia de anticuerpos contra antigenos
de membrana plaquetarios, lo que ocasiona la destruccién acelerada e incluso inhibe
la produccion de nuevas plaquetas. Las hemorragias mucocutaneas son predominan-
tes, las petequias son las mas caracteristicas. Se clasifica de acuerdo con el tiempo de
evolucidn, la severidad de los sintomas y la causa desencadenante. Es un diagndstico
de exclusién porque no se cuenta con una prueba diagnéstica especifica. Esta revision
tiene como objetivo insistir en los conocimientos de la causa, fisiopatologia, diagnds-
tico y tratamiento de la trombocitopenia inmunitaria primaria, diagnéstico que debe
tenerse en mente durante la préctica clinica.
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Abstract

The primary immune thrombocytopenia, formerly known as immune thrombocytopenia
purpura, is the clinical condition characterized by the decrease of the platelets total
population mediated by the presence of antibodies antigens against platelets mem-
brane, which causes an accelerated destruction and even inhibits the production of
new platelets. The mucotaneous hemorrhages are predominant, the petechia are the
most common. This is classified according to the time of evolution, the severity of the
symptoms and the originating cause. It is a diagnosis of exclusion, since it doesn’t have
a specific diagnostic test. The purpose of this paper is to emphasize the knowledge of
the etiology, physiology, diagnosis and treatment of the primary immune thrombocy-
topenia; it is a diagnosis that one must have in mind during clinical practice.
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ANTECEDENTES

En 1951, Harrington demostré que la infusion
de plasma de pacientes con trombocitopenia
inmunitaria primaria causaba disminucién
en el nimero de plaquetas circulantes en el
receptor. Posteriormente, Shulman encontré
que la causa de esa trombocitopenia era la
presencia de inmunoglobulinas de tipo IgG. En
1982, van Leeuwen identificé la glicoproteina
IIb/llla en la membrana plaquetaria como el
principal antigeno inductor de esos anticuer-
pos. También se ha demostrado la existencia
de anticuerpos contra otras glucoproteinas
plaquetarias, como la Ib/IX (receptor para el
factor de von Willebrand) y la/lla (receptor de
colégeno). Se estima que la incidencia anual
de casos de reciente diagndstico es de 2 a 4
casos por cada 100,000 adultos; en tanto los
casos cronicos son de 9.5 a 23 casos por cada
100,000 habitantes.? En México existen pocos
datos epidemiolégicos acerca de este padeci-
miento; en el periodo comprendido de 2002 a
2005 se estim6 una prevalencia de 9.5 casos
por 100,000 habitantes.?

Fisiologia de la trombopoyesis

Se sabe que la cuenta normal de plaquetas en
sangre periférica varia entre 150 y 450 x 10°%/
mm?, con un volumen que varia entre 7 y 10 fL,
la produccién normal se estima en 1 x 10" por
dia, pudiendo incrementarse hasta 8 veces en ca-
sos de demanda extrema. Las cifras plaquetarias
menores de 150 x 10°*/mm?® se consideran trom-
bocitopenia, pero incluso 2.5% de la poblacion
puede tener cifras por debajo de este rango sin
mostrar asociacion patolégica. Las plaquetas se
producen en la médula dsea a partir de los me-
gacariocitos, mediante endomitosis, replicacion
cromosémica que no se acompafa de division
celular o citoplasmatica, convirtiendo estas
células en poliploides con citoplasma amplio

y existencia de hasta 46 N, en promedio 16 N.
Posteriormente son fragmentadas y liberadas de
las sinusoides de la médula 6sea; los fragmentos
de gran tamanio se convierten en plaquetas en el
parénquima pulmonar.*

La trombopoyetina es la encargada de la produc-
cién de nuevas plaquetas, es una citocina de la
familia de la eritropoyetina y de la G-CSF (factor
estimulante de colonias de granulocitos), su pro-
duccion es renal, hepatica y muscular, presente
en concentraciones mas o menos constantes.
El receptor CD110 (proteina codificada por el
gen c-Mpl) es el encargado de su captura. Este
receptor esta presente en la superficie de algunos
precursores hematopoyéticos, plaquetas y mega-
cariocitos, tiene dos dominios extracelulares y
dos intracelulares. De haber disminucién marca-
da de las cifras plaquetarias, la trombopoyetina
libre es capaz de estimular a los megacariocitos,
permitiendo la recuperacién de las cifras totales
de plaquetas.® La vida promedio de las plaquetas
varia entre 7 y 9 dias, posterior a este tiempo
son retiradas de la circulacién por el sistema
monocito macréfago. Hasta un tercio del total
de la masa plaquetaria es reservada en el bazo,
manteniendo un equilibrio con el resto de las
plaquetas circulantes.®

Las plaquetas jévenes contienen ARN similar
al presente en los reticulocitos, lo que es una
caracteristica importante, porque permite que
sean reconocidas y cuantificadas por contadores
automatizados. Al tener en cuenta que la cuenta
disminuida de plaquetas puede deberse a pseu-
dotrombocitopenia, 0.1% de la poblacion tiene
aglutininas contra las plaquetas que pueden ser
activadas ante la presencia de EDTA (anticoagu-
lante), sin encontrarse alterada la vida media de
las plaquetas; por lo que es buena practica que
se revise el frotis de sangre periférica a la par de
la cuenta plaquetaria en casos de sospecha de
este padecimiento.”
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Fisiopatologia de la trombocitopenia

La patogénesis no es del todo bien compren-
dida; se sabe que la destruccion anormal de
plaquetas es inducida por la existencia de
anticuerpos de tipo 1gG hasta en 40% de los
casos. Estas plaquetas marcadas con anticuer-
pos son captadas por el sistema monocito
macréfago en el higado, el bazo y la médula
6sea mediante receptores Fc-Re, con posterior
activacion de nuevas células T especificas que,
a su vez, estimularan a nuevas células B para la
produccién de anticuerpos contra los péptidos
plaquetarios (GP Ilb/Illa y GPIb/IX), la tasa de
destruccién es proporcional a la cantidad de
anticuerpos fijos a la membrana plaquetaria.®?
Las células T pueden producir lisis directa de
las plaquetas, en tanto los anticuerpos son
inhibitorios téxicos a nivel de megacariocitos,
con bloqueo de la trombopoyesis, lo que causa
desequilibrio entre la destruccion y la falta de
produccién. En general, los pacientes al mo-
mento del diagndstico ya tienen anticuerpos
antiplaquetarios especificos contra un solo
antigeno; la forma y el momento de aparicién
contintan siendo inciertos.” %"

Clasicamente la trombocitopenia se clasifica en
primaria (sin causa aparente) y secundaria en los
casos en lo que se encuentre un padecimiento
asociado. Incluso 80% de los casos suelen ser
primarios.'>'3 En el Cuadro 1 se enlistan las prin-
cipales causas probables de trombocitopenia.'

Otras condiciones asociadas son la trombocito-
penia debida a falla de la serie megacariocitica,
que es una afeccion rara conocida como purpura
amegacariocitica adquirida.’ La trombocitope-
nia por dilucién ocurre en casos de trasfusion
masiva (15 a 20 paquetes de glébulos rojos en
24 horas), pudiendo evitarse con la trasfusion
de un concentrado de plaquetas por cada 10-15
paquetes de glébulos rojos transfundidos. Otra
forma de trombocitopenia es la que ocurre en
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Cuadro 1. Principales causas de trombocitopenia

Incremento en la destruccién
- Destruccién mediada por anticuerpos (90%)
° Destruccién aloinmunitaria: posterior a transfu-
sion o trasplantes
° Farmacos: heparina, quinidina o acido valproico
° Infecciones:
e Virales: VIH, virus de hepatitis C, mononu-
cleosis, citomegalovirus
* Bacterianas: tuberculosis, Brucella, Helico-
bacter pylori
e Parasitos: malaria
° Sindrome antifosfolipidico, lupus eritematoso
sistémico, artritis reumatoide
° Trombocitopenia gestacional
° Leucemia, linfomas, cancer de pulmén u ovario
° Pdrpura trombocitopénica idiopatica crénica
(enfermedad de Werlhof)
- Destruccién mecanica intravascular (10%)
© Coagulacién intravascular diseminada
° Pdrpura trombocitopénica trombética
° Sindrome hemolitico urémico
© Sindrome HELLP en gestantes
° Uso de bypass cardiopulmonar
° Hemangiomas cavernosos gigantes
° Aneurismas adrticos gigantes
° Efecto directo de drogas a las plaquetas: alcohol,
ristocetina

Disminucién o falla en la produccion
- Déficit de vitamina B,, o acido félico
- Insuficiencia medular primaria congénita o adquirida
° Anemia de Fanconi, anemia aplasica, aplasia
megacariocitica adquirida
- Enfermedades autoinmunitarias
° Mediadas por anticuerpos o linfocitos como
lupus eritematoso sistémico, algunos casos de
trombocitopenia inmunitaria primaria de curso
crénico
- Secundaria a infecciones virales o aplicacion de
vacunas
° Rubéola, varicela, parvovirus, hepatitis C, virus
Epstein-Barr
- Dafio directo al megacariocito
° Virus de inmunodeficiencia humana
- Dano toxico
° Tiazidas, alcohol o estrégenos
- Posterior a quimioterapia, radioterapia o ambas
- Infiltracién medular difusa con o sin neoplasia
° Leucemias, linfomas, mieloma miltiple, granulo-
matosis o carcinomatosis

casos de secuestro esplénico, como en los casos
de esplenomegalia secundaria a hipertension
portal.
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Manifestaciones clinicas

El cuadro clinico es variable, incluye desde cur-
sos asintomdticos hasta cuadros de hemorragias
en diferentes grados de intensidad, la hemorragia
en adultos se estima en 1.5% de los casos, la
intensidad del sangrado va de la mano con las
cifras plaquetarias; cifras menores a 30 x 10%L
son un factor de riesgo de hemorragias espon-
taneas.’® La gravedad de la trombocitopenia se
asocia con factores adicionales, como la edad,
comorbilidades, estilo de vida y procedimientos
quirdrgicos. El riesgo de hemorragia fatal es
alto en pacientes de edad avanzada con cifras
plaquetarias < 20 x 10%L, de curso persistente
o ambas situaciones.'’

Es caracteristico el sangrado mucocutaneo, la
petequia (purpura seca) es la lesion cutanea
caracteristica, rara vez son mayores a 5 mm de
didmetro, frecuentemente presente en zonas
de mayor presién, no pruriginosa, sin relieve,
no desaparece a la digitopresién y evoluciona
hasta desaparecer. Otras manifestaciones son
la purpura himeda (predictor de hemorragia
mas severa), eventos de epistaxis, menorragia
o hemorragia gastrointestinal. El antecedente
de sangrado ayuda a orientar el diagnéstico,
porque de ser un problema plaquetario de tipo
cuantitativo la hemorragia suele ocurrir de
forma temprana posterior a un traumatismo, en
tanto si el problema es mediado por factores de
coagulacién el sangrado suele ocurrir de forma
tardia y cuando es espontaneo predominan
las hemartrosis o hematomas viscerales. La
hemorragia del sistema nervioso central es la
complicacién mas temida, tiene incidencia baja
pero es potencialmente mortal. La clasificacion
por grado de severidad del sangrado se enlista
a continuacién:'®'®

Grado 1: hemorragia menor: petequias escasas
(< 100 total) o < 5 equimosis > 3 cm, sin hemo-
rragia en las mucosas.

Grado 2: hemorragia leve: petequias abundan-
tes (> 100), > 5 equimosis o ambos, > 3 cm sin
hemorragia en las mucosas.

Grado 3: hemorragia moderada de las mucosas:
afecta la calidad de vida.

Grado 4: hemorragia de las mucosas que pone
en riesgo la vida o sospecha de hemorragia
interna.

Diagnostico

El inicio suele ser episddico, insidioso y tener un
curso cronico, con mayor predisposicion en el
género femenino. Se clasifica de acuerdo con el
tiempo de diagndstico (Cuadro 2).>'°

Se debe contar con una historia clinica mi-
nuciosa en la que se descarten antecedentes
heredo-familiares de trombocitopenia, antece-
dente de traumatismos y la administracién de
medicamentos que causen afectacién plaqueta-
ria, asi como una exploracién fisica exhaustiva
con busqueda intencionada de datos de sindro-
me infiltrativo."

Al no existir una prueba diagnéstica especifica,
el diagnostico es de exclusién, por lo que ante
la sospecha, debe revisarse el frotis de sangre
periférica para descartar pseudotrombocito-
penia, megaplaquetas o datos de destruccién
mecanica, como en el caso de coagulacién

Cuadro 2. Clasificacién de acuerdo con el tiempo de diag-

néstico
Tiempo Criterios diagnosticos
Reciente Menos de 3 meses

Pacientes sin remision
0 que no mantienen
respuesta completa

Persistente 3 a 12 meses

Crobnica Mas de 12 meses
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intravascular diseminada o sindrome hemolitico
urémico.'”18

El estudio de médula 6sea no debe realizarse de
manera rutinaria, especialmente en pacientes
menores de 60 anos, la utilidad de este método
diagndstico es la exclusion de otras causas de
trombocitopenia secundaria. La hipercelularidad
con predominio de serie megacariocitica y en
menor grado de serie eritroide, con estadios
intermedios (desviacién a la izquierda), apoya
la exclusién de sindromes mielodisplasicos. El
examen de médula 6sea debe asociarse con la
toma de biopsia de hueso y citogenética. Deben
descartarse otras causas de trombocitopenia in-
munitaria, como infeccién por virus de hepatitis
C, VIH, Brucella, tuberculosis, enfermedades
autoinmunitarias como artritis reumatoide o
lupus eritematoso sistémico, neoplasias como
leucemia, linfoma, cancer de pulmén u ovario.?°

Otros estudios que pueden contemplarse durante
el escrutinio inicial es la determinacién de las
concentraciones de inmunoglobulinas (IgA, 1gG
e IgM). La prueba directa de Coombs debe con-
siderarse en el contexto de anemia asociada con
reticulocitosis para descartar trombocitopenia
secundaria a causa inmunitaria, cuya incidencia
puede ser, incluso, de 4%. Algunos estudios de
gabinete sugeridos para descartar causas secun-
darias de trombocitopenia son el ultrasonido
abdominal, gammagrama esplénico (descartar
bazo accesorio) y tomografia axial computada.™

La Asociacion Americana de Hematologia no
recomienda las pruebas de deteccién de anti-
cuerpos que estan presentes tinicamente en 40%
de los casos, con sensibilidad y especificidad de
44 y 75%, respectivamente; tienen bajo valor
predictivo positivo y el resultado no modifica el
tratamiento ni tiene funcién como predictor de
evolucién clinica,'?' aunque la determinacion
de otros anticuerpos, como anticardiolipinas,
antifosfolipidos, antitiroideos y antinucleares,
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se recomienda en casos de sospecha de en-
fermedad reumatoldgica por su relacién con
trombocitopenia inmunitaria secundaria (Cua-
dro 3)."7

Tratamiento

Existen diferentes opciones de tratamiento que
debe ser individualizado segtn el cuadro clinico.
El objetivo del tratamiento es lograr cifras de
plaguetas mayores de 50,000/mm?, con lo que
se reduce el riesgo de sangrado espontaneo.
La remision de la enfermedad se establece con
cuentas plaquetarias de mds de 100,000/mm?.
Antes del inicio del tratamiento debe tomarse
en cuenta la toxicidad y el costo econémico.
La indicacion del tratamiento se establece se-
gln el recuento plaquetario y la existencia de
sintomas como hemorragia. Con cifras > 50,000/
mm?® se recomienda individualizar la estrategia
terapéutica con cambios en el estilo de vida,
reducir comorbilidades y, de no contar con otra
indicacion, no iniciar tratamiento; en tanto cifras
menores a 50,000/mm? son indicacién de inicio
de tratamiento a pesar de que el paciente esté
asintomatico (Figura 1).%'7%

La administracién de corticoesteroides suele ser
el manejo inicial, éstos acortan el periodo de
sangrado; son baratos y el aumento plaquetario
ocurre de manera rapida, de 5 a 7 dias en 75%
de los pacientes; sin embargo, solo 25% de los
pacientes adultos tienen respuesta a largo plazo,
hay que tener en cuenta que la administracion
por periodos prolongados traera consigo los
efectos colaterales ya conocidos. Histéricamente
se ha descrito la administracién de prednisona
como el tratamiento de primera linea, estudios
recientes sugieren que con la dexametasona se
obtienen tasas de respuesta mas altas y remisién
prolongada mas frecuente. Cuando las cifras de
plaquetas persisten menores a 100,000/mm? por
mas de 12 meses se considera un curso crénico
de la enfermedad, incluso 80% de los adultos

https://doi.org/10.24245/mim.v36i5.3151
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Cuadro 3. Abordaje diagnédstico??

Pruebas de utilidad Pruebas de beneficio incierto

e Historia clinica y exploracin fisica

* Biometria hemdtica con reticulocitos

e Frotis de sangre periférica

* Medicién de inmunoglobulinas

* Aspirado de médula dsea en casos
seleccionados

e Grupo y Rh

* Prueba de Coombs directa

* VIH

* Virus de hepatitis C

e Perfil TORCH

* Helicobacter pylori

* Anticuerpos:

° Antitiroideos
° Antinucleares

° Antifosfolipidicos

* Reaccion de cadena de polimerasa
para parvovirus y citomegalovirus
* Prueba de embarazo

* Anticuerpos antiplaquetarios

» Concentracion de trombopoyetina
e Tiempos de sangrado

* Vida media plaquetaria

e Complemento

Trombocitopenia inmunitaria primaria

A

50,000 a 100,000
plaquetas/pL

v

Individualizar tratamiento

|
v v

v
< 50,000 plaquetas/pL

A

Manifestaciones hemorragicas

|
v v

Pruebas de tratamiento
con esteroides

Observacién

Leves o asintomaticas Moderadas o graves

v A

Esteroides Esteroides + transfusion de

plaquetas, inmunoglobulina,
Ig anti-D o ambas

Figura 1. Algoritmo de tratamiento.

corresponden a esta variedad. La inmunoglo-
bulina humana es buena alternativa cuando se
requiere una respuesta rapida y segura, en casos
crénicos proporciona hasta 90% de respuesta,
pero de forma transitoria.?* Si el paciente tiene
mas de 50,000/mm?® plaquetas, no tiene datos de
sangrado y no serd intervenido quirdrgicamente
o no hay respuesta a esteroides la conducta sera
expectante. En cambio, los pacientes con cifras
iguales o menores a 30,000/mm?®, sintomaticos

o con sangrado deben iniciar tratamiento con
corticoesteroides ya sea via oral 1-1.5 mg/kg/
dia o con dexametasona 40 mg durante 4 dias
pudiendo repetirse mensualmente (Cuadro 4).%°

El reto es determinar el tratamiento mas ade-
cuado, considerando que no todos los casos de
trombocitopenia cronica requieren tratamiento
especifico, por lo que deben individualizarse
teniendo en cuenta los sintomas, las comor-
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Cuadro 4. Tratamiento sin manifestaciones hemorragicas al diagndstico o con manifestaciones leves y cifras de plaquetas

menores de 50,000/pL

Prednisona 1 a2 mg/kg/28 dias

Dexametasona 40 mg/dia/4 dias
Hidrocortisona*?®
Metilprednisolona 1 g/dia/1 a 3 dias
1 g/kg/1 a 3 dias

25-75 mg/dia VO

Agregar inmunoglobulina**

Eltrombopag®

Romiplostim®

10 mg/kg en infusion de 24 horas

1-10 pg/kg/semana via subcutanea

58-66% a 6 meses
60-90% a 6 meses
40% a 12 meses
50 a 80%

Respuesta de plaquetas > 50 x 10%L sobre el dia 43 del
estudio, 70% al recibir 50 mg, 81% al recibir 75 mg

No esplenectomizados 89%
Esplenectomizados 79%

* En caso de hemorragia severa, en cuanto se controle la hemorragia principal y la via oral esté disponible, pasar a prednisona

2 mg/kg/dia.

** En hemorragias mayores, considerar transfusion de aféresis plaquetarias, previa administracién de esteroides.
° En casos de contraindicacién absoluta de administracién de esteroides o alto riesgo de hemorragia asociado con comor-

bilidades.

bilidades y las cifras plaquetarias.?*?” En los
pacientes que no responden a cualquiera de
las alternativas mencionadas puede recurrirse
a opciones de segunda linea, como la esple-
nectomia, rituximab y agonistas del receptor de
trombopoyetina.?®

La esplenectomia se considera la medida tera-
péutica con mayor tasa de respuesta (80%) y
duracion (66%); incluso 14% de los pacientes
no responden a la esplenectomia y 20% expe-
rimentan una recaida posterior. Teniendo en
cuenta sus complicaciones infecciosas, se reco-
mienda la vacunacién previa a la cirugia contra
neumococo, Haemophilus y meningococo como
prevencion; profilaxis de eventos tromboticos y
posquirtrgicos. Incluso 60% de los pacientes
esplenectomizados tienen cifras plaquetarias
normales a los 5 afios.2*° Este procedimiento
no se recomienda en pacientes con menos de
seis meses de diagnostico y contraindicaciones,
como adultos mayores de acuerdo con la con-
dicién fisica, comorbilidad que incremente el
riesgo, exposicion a malaria, inmunodeficiencia
y trombocitopenia secundaria.’'

Los agonistas del receptor de trombopoyeti-
na, eltrombopag y romiplostim, estimulan la
produccion de plaquetas sin la produccion de
anticuerpos antitrombopoyetina autorreactivos.
Se recomiendan en casos de trombocitopenia
persistente, grave o ambas posterior a la esple-
nectomia, en caso de cronicidad o en los que
no desean o tienen contraindicaciones para ser
esplenectomizados, deben valorarse como te-
rapia puente previo a la esplenectomia.’* Los
efectos colaterales reconocidos de su adminis-
tracién son incremento del riesgo de trombosis,
induccion de fibrosis medular, riesgo de catara-
tas, induccion de neoplasias,** incluso en 10%
de los casos, la suspension de la administracién
de analogos de trombopoyetina producira trom-
bocitopenia de rebote incluso por debajo del
conteo basal.*®

Algunos estudios reportan que la administracion
de rituximab tiene tasa de respuesta de 60% con
aproximadamente 40% de respuesta completa,
que generalmente ocurre en un periodo de 2 a
8 semanas, con duracion de hasta dos meses.
La respuesta ocurre en 20% de los tratados

https://doi.org/10.24245/mim.v36i5.3151
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durante los primeros cinco afios, se ha visto
que se obtiene mejor respuesta después de un
segundo esquema de tratamiento. La infeccién
activa por virus de hepatitis B o C se considera
contraindicacién para la administracion del
tratamiento.>® Otras alternativas de tratamiento
de casos crénicos se enlistan en el Cuadro 5.

CONCLUSIONES

La trombocitopenia inmunitaria primaria, antes
conocida como purpura trombocitopénica inmu-
nitaria, es la condicién clinica caracterizada por
la destruccion anormal de plaquetas inducida
por la existencia de anticuerpos IgG contra los
antigenos plaquetarios, principalmente contra

Cuadro 5. Tratamiento de segunda linea en casos crénicos?

GP lIb/llla y también GPIb/IX; también se ha
observado que la maduracién de los megaca-
riocitos es anormal y la formacién de formas
maduras es deficiente, con desequilibrio entre
la destruccion y la falta de produccién. El cua-
dro clinico es variable, incluye desde cursos
asintomaticos hasta cuadros de hemorragias en
diferentes grados de intensidad, suele ser mas
prevalente en mujeres y de curso crénico. Es
de suma importancia sospechar el diagnostico
porque no se cuenta con pruebas especificas
para identificarlo, no esta recomendada la detec-
cién de anticuerpos por su bajo valor predictivo
positivo; el diagndstico es de exclusion, por lo
que siempre deben descartarse otras causas
de trombocitopenia secundaria. La indicacién

Medicamento Duracion Tasa de
respuesta

Agonistas del receptor de trombopoyetina

Eltrombopag 25-75 mg, VO ¢/24 horas Hasta cifras de plaquetas 70-81%
> 50,000/pL
Romiplostim 10 pg/kg SC cada 7 dias Hasta la respuesta sostenida con cifras 79%
de plaquetas
> 50,000/pL
Inmunosupresores
Azatioprina 1 a2 mg/kg/dia o De 3 a 6 meses 66%
150-300 mg/dia VO
Danazol 400-800 mg dia VO De 3 a 6 meses 67%
Ciclosporina A 5 mg/kg por 6 dias continuar con 2.5- 6 meses 50-80%
3 mg/kg/dia VO
(mantener concentraciones séricas)
Micofenolato de mofetilo®” 1 g/12 horas VO 8-16 semanas 75%
Inmunoglobulina G 1 g/kg/dia por 2 dias y después 400 Un ciclo en pacientes con sangrado 80%
mg/kg/dia por 5 dias IV que ponga en riesgo la vida o embara-
zadas con trombocitopenia grave
Anticuerpos monoclonales
Rituximab 375 mg/m? por semana SC Durante cuatro semanas 60%
Citotoxicos combinados
Ciclofosfamida 0.3 a1 g/3 dosis cada 3 a 4 semanas Hasta cifras de plaquetas 25-85%
\% > 50,000/pL
Vincristina 2 mg/dosis mdxima cada 7 dias IV Hasta respuesta sostenida 10-75%

IV: via intravenosa; VO: via oral; SC: via subcutanea.
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del tratamiento se establece segtn el recuento
plaguetario y la gravedad de los sintomas. Al
inicio del tratamiento deben tomarse en cuenta
las comorbilidades, la toxicidad y el costo eco-
noémico del tratamiento, los esteroides son la
primera medida de tratamiento.
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