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Porpora Trombotica 
Trombocitopenica (PTT)
o
Sindrome di Moschcowitz

APPROCCIO 
TERAPEUTICO NEL 
PAZIENTE ACUTO
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PTT – Approccio terapeutico nel paziente acuto

La PTT, soprattutto all’esordio , è da 
considerarsi un’emergenza medica

La diagnosi iniziale è prettamente
clinica

Si instaura la terapia anche solo per il
sospetto clinico

Il dosaggio dell’ADAMTS13 conferma la 
diagnosi ma non preclude l’inizio del 
trattamento

Criteri diagnostici essenziali

´ Trombocitopenia

´ Anemia emolitica microangiopatica

´ I due precedenti non correlabili ad 
altre patologie



Torino, 12-13 novembre 2021  - Valter Tassi

PTT – Approccio terapeutico nel paziente acuto

Test di laboratorio di routine

Emocromo

Striscio di sangue periferico

Reticolociti

Aptoglobina

Latticodeidrogenasi (LDH)

Bilirubina frazionata

Screening coagulazione

Test di Coombs Diretto

Risultati attesi

Anemia, trombocitopenia

Schistocitosi

Aumentati

Diminuita

Aumentata

Aumentata frazione indiretta

Normale

Negativo
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PTT – Approccio terapeutico nel paziente acuto

In presenza dei criteri diagnostici essenziali e del risultato degli esami di 
routine si inizia terapia con:

Plasmaexchange (PE)con sostituzione di plasma fresco congelato

Vista l’alta mortalità nelle prime 48 ore dalla diagnosi la PE dovrebbe essere 
iniziata entro 4-6 ore

Se non è possibile, procedere a semplice infusione di plasma fresco fino a 
quando non sia possibile eseguire Plasmaexchange
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PPllaassmmaaeexxcchhaannggee nneellllaa
PPTTTT

IIll  ppllaassmmaa--eexxcchhaannggee  ((ssoossttiittuuzziioonnee ppllaassmmaattiiccaa))  
CCoonnssiissttee nneell pprreelliieevvoo ddii  ggrraannddii qquuaannttiittàà ddii  
ppllaassmmaa  ee ccoonntteemmppoorraanneeaa iinnffuussiioonnee ddii  
ppllaassmmaa  ffrreessccoo ((NNeellllaa  PPTTTT))

UUttiilliizzzzaannddoo sseeppaarraattoorrii cceelllluullaarrii ccoommee  qquueelllloo aa  
llaattoo èè  ppoossssiibbiillee ssccaammbbiiaarree 22--44  lliittrrii ddii  ppllaassmmaa  
iinn  cciirrccaa  11  -- 22  oorree
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Plasmaexchange nella TTP

Volume di scambio plasmatico

´ Il volume plasmatico è calcolato in 
base al peso e all’ematocrito del 
Paziente

´ 1 volume plasmatico corrisponde 
a circa 40-50 mL/Kg (2-4 litri)

´ Per i primi 3 giorni si scambiano 
1,5 volumi plasmatici del p.te. Poi 
1 volume
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Plasma-exchange nella PTT

Frequenza delle Aferesi

´ La frequenza è quotidiana 

´ Si sospendono le aferesi due giorni dopo la normalizzazione del 
conteggio piastrinico (150x109/L) e dell’LDH

´ In caso di aggravamento della sintomatologia, soprattutto 
neurologica, è possibile eseguire 2 aferesi al giorno (oppure 
raddoppiare il volume di scambio)
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SSoolloo  nneell  11999988  ccoonn  llaa  ssccooppeerrttaa  ddeellll’’AADDAAMMTTSS  1133  ffuu  ddeeffiinniittoo  iill  rraazziioonnaallee  
ddeell  PPllaassmmaa--eexxcchhaannggee ee  ddeell  ppllaassmmaa  nneellllaa  PPTTTT

AAppppoorrttoo  ddii  nnuuoovvoo  eennzziimmaa  AADDAAMMTTSS1133
RRiimmoozziioonnee  aannttiiccoorrppii  aannttii  AADDAAMMTTSS1133  ((ssuu  qquueessttoo  

aassppeettttoo  nnoonn  ssoonnoo  dd’’aaccccoorrddoo  ttuuttttii  ggllii  aauuttoorrii))

Ma la terapia basata su emocomponenti contenenti plasma nella 
PTT viene eseguita da più di 60 anni 
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Andre A. Kaplan
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Scelta del Plasma

Plasma fresco congelato

´ E’ il plasma tradizionale.

´ E’ prevelato da donatore singolo 
e congelato dopo poche ore dal 
prelievo.

´ Contiene tutti i fattori della 
coagulazione conosciuti 

´ Attualmente è sottoposto a 
quarantena per diminuire 
trasmissione di malattie infettive

Plasma trattato con 
solvente detergente( SSD 
Plasma)

´ Deriva da pools di centinaia di unità 
di plasma da donatore

´ Trattato con solventi organici e 
detergenti per inattivare virus con 
rivestimento lipidico

´ Visto il tipo di preparazione è un 
prodotto standardizzato, 
equiparabile ad un farmaco 

´ Rispetto al PFC è relativamente 
carente di proteina C ed S 
coagulativa
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PFC vs SSD Plasma

´ Studio retrospettivo multicentrico 
francese

´ L’efficacia del SD plasma e del 
PFC nella PTT è sovrapponibile

´ Entrambe le preparazioni possono 
essere trasfuse con sicurezza 

M.Toussaint.Hacquard. Transfusion 2015
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PFC vs SSD Plasma

´ Stesso studio francese

´ Durante il PE reazioni avverse si
presentarono meno
frequentemente nell’SD plasma 
(8,6%) che nel PFC (29,6%)

M.Toussant.Hacquard – Transfusion 2015
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PFC vs SSD Plasma

´ Paragone reazioni avverse tra SD 
plasma (137028 unità) e PFC 
(209681 unità) in base a dati 
emovigilanza Olandese

´ SD plasma con minori reazioni 
allergiche, minori reaz. 
anafilattiche e minori reazioni non 
allergiche

N.H. Saadah Hematologica 2019
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Trattamento in urgenza PTT 
Sommario

´ Iniziare Plasmaexchange entro 4-6 ore dalla diagnosi o anche solo dal 
sospetto diagnostico con scambio di 1,5 volumi plasmatici per 3 giorni, poi 
1 volume plasmatico al giorno con infusione di S/D Plasma se disponibile, 
altrimenti PFC

´ Subito dopo plasmaexchange iniziare terapia steroidea con 
metilprednisolone 10 mg/kg/die per tre giorni, poi 2,5 mg/ kg/ die

´ E’ possibile trasfondere unità di emazie concentrate per correggere 
l’anemia

´ Sono controindicate trasfusioni di concentrati piastrinici a meno che non vi 
siano emorragie critiche

´ Quando le piastrine raggiungono 50x10E9/L somministrare eparina a basso 
peso molecolare e antiaggreganti piastrinici
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