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INTRODUCCION

En 1925 Moschcowitz fué el orimero en revortar un caso de PUR-
PURA TROMBOCITOPENIGA TROMBOTICA, el describib una enfermedad.—
febril fulminante en una mujer de 16 alos con anemia hemolftica, san~
grado, insuficiencia renal, sfntomas neurolbglqos y una trombosis hia-
lina diseminada de los pequefios vasos, Baer, Klemnerer y Schifrin nu-
blicaron una serle de casos en 1936 y reconocleron a la trombocitonenia
como un factor contribuyente en los vroblemas de gangrado de estos 0a '
cientes,

Estos autores consideraron que la alteracién patoldgica h-npnr--
tante era la trombosis plagquetaria oclusiva, Otros inclufdos Gore, Or-
bison y Singer consideraron que 1a alteracibn patolégica de base invo—
lucraba a los vasos sangufneos y le llamaron lesidn pretrombbtica y mi
croaneurismas,

Monroe y Strauss en 1953 fueron 1os primeros en sefialar a la he -
mblisis como un componente importante del sfndrome y desde entonces~
'sé considera como un requisito para el diagndstico.. En 1961 Lukes y - '

colaboradores ampliaren la trfada dlagnbstica que consideraba hasta en




tonces a la anemia hemolftica, pfirpura trombocitopénica y enfermedad -
neurolbgica, agregando fiebre y enfermedad renal, constituyéndose as{
los cinco elementos fundamentales de la enfermedad. Esto es posterigr
mente corroborado por Amoros! y Ultman en el afio de 1966 (1}, quie--
nes hacen una revisién de 27! casos reportados hasta entonces en la I,
tgratura mundial, catalogando a la enfermedad de répldamente progresi~
.va y de curso fatal en la mayorfa de los casos haciendo énfasis en la-
casi nula eficacia de los recursos terapeticos existentes en ese mo~—~
mento asf como en la alta tasa de mortalidad, Es entonces cuando co—
micnza a vislumbrarse un futuro terapeftico més promisorio.

Es una enfermedad multisist&mica caracterizada por fiebre, anor
malidades del sistema nervioso central, insuficlencia renal progresiva,
anemia hemolftica microangiopStica y trombocitopenia {1, 27, 24, 5,}-
ge le deberd considerar no como uha stmple enfermedad sino como un —
sindrome que puede estar relacionado con diversas alteracjones, Asf-
por ejemplo, ha sido asoclado con lupus eritematoso sistémlico y otras -
enfermedades del tejido conectivo como la artritis reumatoide, espondj
Mtis anquilosante, polimlositis, etc. As{ misme, ha sido relaclonado-
con el embérazo, aborto, el uso de antfconceptivos orales, con drogas
como la ciclosporina, penicilina, tetraciclinas; en raras ocaslones se-
ha visto .relaclbn familiar, en otras se ha sospechado una base infeceig

sa aislindose de sangra de pacientes con pfirpura trombocitopénica ===



trombética ( PIT ), virus y baéterias, {1, 2,27}, Sinembargo la pa-
togénesis de la trombosis microvascular difusa que es la marca distinti
va de la enfermedad permanece desconoclda, a pesar de numerosas tn—
vestigaciones recientes e hipbtesis. Presumiblemente el evento inicial
es una inadecuada agregacién y adhesibn plaquetaria sobre la superfi==
cie del endotelio microarterial. El segmento vascular involucrado es —
parclalmente oclufdo con trombos que contienen cantidades variables de
fibrina y plaguetas asoclados con una excesiva proliferacién del endote
lio vascular (1, 16, 20, 27 ), La interrogante por resolver, s determi,
nar si el defecto es un daiio de las células del endotelio o una hipera-
gregacién plaquetaria (20, 27,19) ,

En 1976, Vane demostrt que el endotelio vascular sintetizs
prostaciclina { PGI,z } a partir del &cido araquidénico 1a cual una vez 11,
berada en la circulacibn se constituye en un vasodilatador local y el —
més potente inhibldor de la agregacibn y adhesibn plaquetaria; fa libe—
racidn de PGI2 es controlada por un factor liberador presente en el plag
ma y en el suero (20 ) . Remuzzi ha demostrado que el plasma de pa--
clentes con PIT vy sindrome hemolftico urémico carecen de factor estimu
lador de prostaciclina y postula que tal defictencia pueda ser el factor-
primariamente responsable de la agregacibn plaquetaria, Otra hipbtesis

postula que el plasma contiene un componente activo que prolonga la vi

da media de PGI2 y la deficiencia de este factor estabilizador desencg




denarfa el problema {29, 15 ),

Lian en 1979 demostrd que el plasma contlene una IgG la —
cual Inhibe la agregactén plaquetaria y propone que la deficiencia de —
la misma en los pacientes con PTT sea la causa de la excesiva activa—
cién plaquetarfa (19) .

Otro hallazgo relacionado, es el reportado por Moake ( 30 )
donde establece la presencia de un factor VIII de coagulacién grende -
o mult{imero del factor de von Willebrand en la PIT recurrente que ini--
clan Ja aglutinacién plaquetaria intravascular, Bayer y colaboradores-
previamente habfan sugerido que complejos inmunes y otras substan-~
clas exbgenas como agentes infecclosos o drogas causan dafio englote-
1al primario. La presente evidencia principalmente sostiene de una u-
otra forma una anormalidad plasmética como la primariamente responsa-

ble, sin embergo la batogénesls de la PIT permanece desconocida.




CASO CLINIGO

Nombre: G. Q. L.
Sexo: Mascultino,

Edad: 58 afos.

Antecedentes heredofamiliares: madre muerta por complica,
ciones de la Diabetes Mellitus, antecedentes personales no patolégi—
cos: originario del Distrito Federal, ocupacibn maestro, tabaquismo y-

alcoholismo ocasionales, resto de antecedentes sin importancia, |

Comienza su padecimiento en el mes de febrero de 1985, 26
dfas antes de su ingreso al hospitel con cuadro infeccloso de vias res-
piratorias altas, astenia, adinamia y mareo. Recibe tratamiento médi-— -
co con tetraciclina, tripsina y quimiotripsina, Dos dfas més tarde, -
aparece edema en lablos y en las cuatro extremidades, asf como erup—
cibn maculopapular generalizada y pruriginosa por lo que suspende los
medicamentos, el edema y las manifestaciones cutédneas deseparecen -
espontdneamente, Clnco dfas més tarde, presenia 1a di;smlnuclén dg -

. la fuerza y parestesfas transitorias del miembro tordcico derecho, asf~




como disartria e ic'tericla sin polurla, acclia, o prurito la cual persiste
alin a su ingreso al hospital, En dos ocasicnes més, antes de Ingresar,
presenta sintomatologia neurolégica caracterizada por hemiparesia fas-

clocorporal derecha de la cual se recobra fntegramente, es en asts —-

perfodo cuando se le realiza TAC de créneo el cual se reporta como ~-

normal y se instituye tratamiento con dexametasona, y 8cido acetil sa~
llqmco en otro hospital, Ingress al hospital el 20 de febrero de 1985 -
por hemiparesia fasclocorporal izquierda, disatria y alteraciones de —

1a conciencia.

A la exploracién se encuentra TA 110/70, fiebre de 38,9 gra
dos centfgrados, estuporoso, con palidez generalizada, puptlas isocéd-
ricas con reflejo normal al estfmulo luminoso, ictericia conjuntivael , ~
desviacibn de la comlsura buéal hacia la derecha, petequias en el velo
del paladar v faringe, no datos de irritacién menfngea, Campos pulmo-
nares con estertores bronquiales en ambos campos, frecﬁancia respira=
toria de 21 por minuto., Frecuencia cardfaca 90 por minuto sin fenblﬁe—
nos auscultatorios ag;egados. Abdomen blando, no doloroso, sin vice
romegelias, Hemiplejfa izquierds, reflejos osteotendinosos exaltados
as{ como’signo de Babingky del mismo lado,

Evoluciona térpidamente, presentande sangrado de tubo di-
gestivo alto y deterloro progresivo del estaao de conciencia hasta lle—

gar al coma profundo y falleclendo a las 48 hs, de su ingreso,



La biometria hemética demo}.trb anemla moderada macrocfti
ca normocrbmica, leucocitosis con desviacidn a la lzquierds, plaquetg
penia severa y reticulocitosls. (Cuadro1). La qufmica sangufnea ===
hiperglicemia, Retencitn de azoados. Hliperbilirrubinemia con predo—
minio de la indfrecta, asf mismo fosfatasa alcalina elevada, el resto -
dentro de lfmites normales, { Cuadro 2 ) . El examen genera! de orina-
mostrd proteinuria leucociturla y eritrociturie. ( Cuadro 3 ), El estu=—
dio citoquimico de liquido cefalorraquideo con glucorraquia y elementos
celulares escasos sin crenocltos, interpretado como puncién contamina
da. ( Guadro 4) . Urocultive y cultivo de lfquido cefelorraqufdeo nega,
tivos, pruebas de coagulacién dentro de lfmites nc_srmale y Coombs ne
gativo, { Cuadro §) . El frotls de sangre periférica mostré los cambtos
tfpicos de la PTT, eritrocitos de forma anormal y fragmentacidén de log~
mismos. la alteracitn de la forma en los erltrocitos b4sicamente fué -

eritrocitos en forma de_erlzo y en forma de casco. ( Fotograffa 1y 2 ).




Estudios de Laberatorio

Biometr{a

Hemética

Hb

Hto

VGM

HCM

CMHG
Reticulocitos
Plaquetas
Leucocitoq
Linfocitos
Eosinbdfilos
Basbfilos
Neutrbfilos
Bandas
Segmentados

Juveniles

Valores del

paciente

8.5 g/100ml

27.9%

12 micras

31 micras

34.4 g/160m}

8.6 %
17,900

13,200 mm3

1%

0%

83 %

3%

80 %

1%

Valores

normales

16 g/100ml
47 %

95 micras
31 micras
35 ¢/100ml
5=2 %
200-400 mil
5-10000 mm3
25-30 %

1-1 %

075 %
60-65 %
3-5%
40-62 %

0%

CUADRO |




Estudios de Laboratorio

Quimica

Sangufnea

Glucosa

Urea

Acido Urico
Protefnas totales
AlbGmina
Globulina
Bilirrubina total
Bilurrubina directa
Bilfrrubina indirecta
Fosfatasa alcalina
Creatinina

TGP

TGO

Valores del

paciente

285 mg/dl
98 mg/dl
10.1 mg/dl
8.2 g/dl
5.1g/dl
3,1g/d1
5.5 mg/dl
1 mg/dl
4,5 mg/dl
384 mU/ml
4 mg/d1
31 UYL

29 UY1

CUADRO 2

Valores

normales

77-127 mg/dl
20-35 mg/dl
2-7.7 mg/dl
6-8.5 g/dl
2.6~5 g/dl
2.7-3.3 g/dl
. 5-1,5 mg/dl
.24 mg/dl
.2-.8 mg/dl
30-115 mU/ml
.7-1, 4 mg/dl
7-40 UL/1

10-40 UY/1




Estudios de Laboratorio

Examen General de Orina

PH
Densidad
Protefnas
Glucosa
Cuerpos Cetbénicos
Bilirrubina
Sangre
Nitritos
Color
Aspecto
Lem.:oc!tos

Lritrocitos

5

1020

100 mg/dl
Negativo
Negativo
Negativo
Positivo
Amarillo Claro
Turbio

15-18 p/campo

Incontables

CUADRO 3




Estudlos de Lahoratorio

Cltoquimico

Liquido Cefalorraquideo

Color Xantocrbmico
Aspgcto Turbio
Glucosa 127 mg/dl
Protefnas 54 mg/dl
Leucocitos 12 por campo
Eritrocitos 7 por campo
Crenocitos 0%

CUADRO 4

N




Estudios de Laboratorio

Tiempo de Protrombina
Testigo
Tiempo parcial de tromboplastina

COOMBS DIREGTO
S

147-90%

13-100 % -,

39+

NEGATIVO

CUADRO §

12



DISCUSICN
ANTECEDENTES

Agentes infecclosos. Algunas evidencias sugleren una ba- .
se Infeccliosa en esta enfermedad, éstas podrfan incluir: lo fulminante=-
del padecimiento, su naturaleza febril, el hecho de que en ocasiones —
se gncuentra presente en varlos miembros de una misma familfa. Se --
han logrado aislar algunos microorganismos incluyendo virus .y bacterias,
por ejemplo un microorganismo parecido a Bartonella, as{ mismo en un~
buen nfimero de pacientes se h& encontrado historia de infeccién del ~-
tracto respiratorlo superior unos dfas o semanas antes del cuadro clfni,
co de plrpura trombocitopénica trombética, (1, 27, 24, 5, 8}, En-~
nuestro paclente se diagnosticé un cuadro infeccloso respiratorio alto~
fuera del hosp}tal e lnqluso se instituy6 tratamiento con antimicrobia-~
nos y antinflamatorios,

Drogas, Se han reportado en varias se?iex de paéléntes ia

. asotlacién de administracién de algunas drogas con el iniclo de la ~--

13



plirpura trombocitopénica trombética, en otros casos la droga parece sb
lo haber acelerado la aparicibn de la enfermedad, De las drogas men--

clonadas con mds frecuencia en la literatura encontramos: penicilina, -

sulfas, penicilamina, amplcilina, antlconceptivos crales, tetraclclinas,
ciclosporina, etc. (22, 5, 1, 27), Nuestro paciente recibib tetraci-—
clinas,

Se ha mencionado una base Inmunolbgica en la PTT, exls~~
ten varios tipos de evidencia al respecto. Ha sido deserita en el pe--
rfodo de postvacunacién, se ha encontrado en asociacién de enfermeda
des con eticlogfa inmunolégica como son el lupus eritematoso sistémi-
co, artrit{s reumatoide, espondilitis, poliarteritis nodosa y sindrome -
de Sjdgren. {8, 1,5,27,25), La asocfacibn con casos obstétricos -—
también existe, asf se ha reportado en los diferentes trimestres del em
barazo-y en el postparto, también despuéds de un aborto y quizés esté -
directamente relactonado con los altos niveles hormonales. Sin embar
go es convenjente hacer énfasts en el desconocimlento de la fislopatg,
genla de la PIT,

' EDAD SEXO y RAZA

La Pﬁrpura Trombocitopénica Trombética afecta a todos los
grupos de edades aunque es mas com(in entre 1a primera y cuarta déca-
de de la vida con una mayor incidencia en la tercera década, esto es ~

de acuerdo a una revislén de 270 paclentes realizada por Ridolff y Bell
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en 1981 {27 ), muy semejante a otra realizada en 1960 por Amorosiy -~
Ultman { 1) de 256 pacientes ( Gr&fica 1) . Existe una ligera predomi-~
nancla en la mujer de 2.5:1. ( Gréfica 2) . En relacién con la predomi
nancla en una raza u otra es diffcil de precisar, ya que ésto puade e
tar notablemente Influenciedo por la enorme preponderancia de la litera,
tura médica escrita bdsicamente en la lengua inglesa, pero en el estu-
dio de Amoros{ y Ultman sefialaron una preponderancia en negros de -~
37:1’, sin embargo mégs tarde Ridolfl y Ultman sefalaron 8l casos en cau~
céslcos por 25 negros.
CUADRb CLINICO

Las alteraclones que mis frecuentemente presentan los pa-
cientes con ﬁT son, los relaclonados con la esfera neuroldgica, en-
contrindose hasta en un 52% de los paclentes, manifestdndose por con,
fusibn, cefelea, paresfas, afasia o disfasta, coma, convulsiones, prg
blemas visuales, ataxia, vértigo, sfncope v elteraciones del estado «~
mental, ( 5,1,27,31,22, ) . Los sintomas son usualmente transftorios~
y casi slempre recurrentes, nuestro paciente no fué la excepeidn, pre-
sentd paresia llegando incluso a la hemiplejfa, parestesias, alteracio-
nes del lenguaje, vértigo y coma. En le grdfica 3, se muestran las al-
teraciones neurolégicas de la PIT y en qué porcentaje se presentan.

En las barras marcadas se hace Incapté en los hallaégos

positivos en nuestro paciente.

17



DATOS NEUROLOGICOS
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El sangrado, es tambi&n una mantfestacién frecuente, sten
do la plel el sitlo de predtleccibn, las petequias y las equimosis son -
evidentes, también existe la hemorragia retiniana, ia hematuria, el san
grado conjuntival o de mucosas no son raros el sangrado ginecolbdgico-
o de tubo digestivo y epistaxis. { Gréfica 4) . (5,31,22,1,27). ~--
Nuestro paciente presentd sangrado de mucosas, del tubo digestivo y-
hematuria.

Manifestaciones renales. La Hematuria macroscéplea o mi
croscbpica es la alteracién renal més frecuente con PIT, presenténddﬁe
hasta en un 76% de los pacientes que tienen alteracién ajeste nivel, le
sigue la proteinuria con un 59%, la cual suele ubfcarse entre 2-5 g/dfa,

Existe también elevacién de azoados y hasta en un 11.5% de los pacieg
tes con alguna manifestacibn renal presentan insuficiencia renal aguda,
{ l{ 27 ). El paciente del caso que nos ocups presentd: hematutia, pro

teinuria y elevaclén de azoados.

Otros organos y sistemasg tamblén involucrados sor: el car- -

- diovascular, algunos de los paclentes tienen trombosis de los peque~~—
Ros vasos ¥ algunas ocaslones hemorragias y necrosis focal dentro fiel
corazén, que pueden contribufr a la {nsuficiencia cardfaca izquierda. o=
muerte sfibita, 8sto probablemente ocurra como resultado de un micro-«
L frc;rr_)bo relacionado con el tejido de conduccifn., Los camblos electro—

cardiogréficos generalmente no existen, sin embargo se pueder encon—

19
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MANIFESTACIONES CLINICAS
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trar camblos Inespecfficos del segmento ST y de la onda T, quizés de~
naturaleza isquémica. (14,20,21 }. La participacién pulmonar es més-
probablemente secundaria a la alteracion cardfaca, asf se puede presen
tar edema agudo pulmonar, sin embargo no siempre una vez resuelto &g
te problema desaparece la hipoxemla con que cursan los paclentes; por
otra parte se ha demostrado la presencla de edema agudo pulmonar no-
cardiogénico. ( 27, 11, 33 ) , La hemoptisis aunque es sumamente ra~-
ra, también se ha reportado, Una pancreatitis moderada es una mani—
festacién rara del sindrome y puede ser la causa de dolor abdominal,
Las manifeétéélones oculares se presentan mds frecuentemente por he-
morragia corolaea o bien por desprendimiento de retina.
* Finalmente los sintomas constitucionales incluyendo fati-
ga, debilidad y astenia se presentan hasta en un 29% de los pacientes
con PIT y la fiebre uno de los elementos de la péntada tipice de la »-~
PIT en solo el 18% y se cree es secundaria al daio vagcular del centro
termorregulador en el hipot§lamo. En la gréfica 5, se muestrs un resG-
men de los principales datos clfnicos que se presentan en la PIT as{ —
como la frecuencia de su presentacién. (1, 27, 20, 22).
HALLAZGOQOS DE LABORATORIO

La anemia hemolftica mlcroang_!opética es casi slempre se~

vera, 89% de los pacientes tienen valores de hemoglobina menores de~

10g/dl y 38% tienen valores menores de'6,5 g/dl. La PIT sin anemia -~

22
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HALLAZGOS DE LABORATORIO
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hallazgos de laboratorio, sin Inclufr los renales que ya fueron sefalados ante

rlormente,




es poco usual, aunque en muy raras ocasiones el proceso hemolftico es
compensado por completo, s6lo un 3% de los paclentes llega a tenar va
lores normales de hemoglobina, la anemia casl invariablemente es nor-

mocitica y normocrbmica, excepto en aquellas ocaslones en que se so-

brepone otro problema que condiclone anemia, como la deficlencia de -

hierro o un proceso megalobléstico asociado, como parece haber suce~

dido en nuestro paciente, el cudl presentd anemia macrocitica normo=-=

crbmica, desafortunadamente dada la brevedad de su estancia en el hos
pital no pudo ser determinada la causa de la megaloblastosis, (1,20, ~
27,22,24) .,

El frotis de sangre periférica muestra tipicamente numero-~
sas células rojas fragmentadas ( esquistocitos ) v otras deformaciones
de las células rojas, descritas como células en erizo, en casco, se -~
pueden encontrar numerosas células nucleadas . {1,27,20,21,25).
Nuestro paclente present6 todas las alteraclones antes descritas @ ex—
cepelbn de las células rojas nucleadas como puede apreciarse en las —
fotograffas 1 y 2 . La cuenta de reticulocltos suele ser muy alta, en ==
un 35% de los casos el reporte puede ser mayor del 20%. La anemlia he
molftica es caracterfsticamente Coombs negativa, El paclente presentd
una reticulocitosis importante con prueba de Coombs negativa, La -~
cuenta de células blances se incrementa hasta en'un 56% de los casos-

y cuando es asf, coexiste con una desviacién a la izquierda, s6lo en -

24
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FOTOGRAFIA ]

Se obgervan los cambios tfpicos de la anemia micro—
angicpética; eritrocitos fragmentados y de formas -—
anormales { en erizo y casco) .




FOTOGRAFIA 2

Otra vista que permite apreciar mis claramente las
alteraciones en la forma de los eritrocitos en la ~~
PIT,
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muy pocos casos se encuentra leucopenia, Ll pacliente de nuestro caso
presentd una leucocitosis moderada con desviacibn a la izquierda,

La trombocitopenia es caracterfstica y hasta en un 56% de-
los casos es menor de 20 000/mrn3 como en nuestro caso, en un 40%—
de los casos las plaquetas se encuentran entre 20 y 60 mll/mms, en —
casos excepcionales se encuentran por arriba de 200 000/mm3. (25,21
27,1,22),

La hiperbilirrubinemia es comGn, usualmente debida a yla -
elevacién de la fraceibn no conjugada, secundaria a la hemolisis. Un~
79% de los pacientes presentan elevaciones alrededor de 1,5 mg/dl de
bilirrubinas totales y solo el 41% elevaciones mayores de 3.0 mg/dl, —
éste fué el caso de nuestro paciente, Otros valores de laboratorfo que
indtcan hemélisis incluyen elevacisn de la DHL, disminucién de la —-

haptoglebina y/o hemopexina,

Estudios de coagulacién, Esta &rea en particular ha sido-

una de l‘as m&3 controvertidas, pero en general la mayorfa de los pa-==
cienées con PIT tienen estudios normales o moderadamente alterados,

El tiempo de protrombina es normal en el 88% de los pacientes y el ~—
tiempo parcial de troboplastina en el 94%, es ésta la situacibn que pre

valecid en nuestro paclente. E} fibrin6geno plasmético es normal en el

7 79% de los casos. Los productos de degradacién de la fibrina son nor~"

males en el 53% de los casos y debilmente positivos en el 23%, Se-

27




puede conclufr que la mayorfa de los pacientes tienen normales o mode
radamente alterados sus estudios de coagulacién, unos pocos pueden—
presentar coagulacibn intravascular diseminada y seguramente la altera
cibn es secundaria a la PIT (1, 10, 20,27) .

Otros estudlos. Es posible encontrar elevacién de amilasa
sérica la cual se puede correlacionar clfnicamente con un cuadro de -—
pancreatitis sin embargo esto es extremadamente raro { .72% )} . La -~
TGP y la TGO pueden estar elevadas, pero la patogenesis de esto alte-
racibn no estd clara ya que el higado y el masculo estdn minimamente -
involucrados en 1a PIT, Las células LE son positivas en 1.8% de los—
casos, al Igual que los anticuerpos antinucleres { ANA ), sin embargo-

en forma concomitante s6lo se encuentra en el 0,36%, el factor reuma—
| toide se encuentra sblo ocasionalmente,

El aspirado de la médula bsea muestra una hiberplas!a eri—

troide, asf como un nlimero normal o Incrementado de megacariocitos.

ESTUDIOS DE GABINETE
En general los estudios de gabinete son normales sin embar
go estos variaran de un paclente a otro, de acuerdo a la preponderan~—
cié del érgano u érganos afectados y as{ p(;r ejemple; la radjograffa pos

teroanterior del térax podrd mostrar infiltrado difuso en caso de insufi—j

“‘clencia cardfaca o edems pulmonar no cardiogénico, Las placas sim-—-
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ples de abdomen podrén Incluso mostrar datos de ileo y otros cambios -
que se presentan en la pancreatitis, en caso de ser éste el brgano afec
tado. En nuestro paciente la radiograffa del torax fué normsl al igual —
que las de abdomen,

La tomografia axial de craneo, la mayordl de las veces se-
r4 normal, situacién fécilmente comprensible sf tomamos en considera-
cibn el podér de resoluci6n de la misma vy el tamailo de los microtrom=-
bos, sin embargo algunas veces demostrar§ hemorraglas cerebrales,. de
beré ser siempre solicitada de tal manera que ayude a demostrar la au—
sencia de otra posible causa como origen de la sintomatologfa neurolo~
gica que pricticamente se presenta en todos los paclentes. En nues—

tro caso fué reportada como normal. (1, 27, 20, 21).

PATOLOGIA

Tipicamente existen trombos intravasculares localizados —
en las pequefias arterfas y arterfolas, compuestas de un material eosi~
n6filo, amorfo y finamente"'granuloso con fibrina alrededor del micro---
trombo, no asf en el cuerpo del trombo el cual esté libre de fibrina y —
compuesto fundamentalmente por plaquetas, ocaslonalmente la arteria—
involucrada estd dilatada formando microaneurismas, en general los si-
tios dafiados no presentan infiltrado inflamatorio, sin embargo, este -~

puede encontrarse, La mayorfa de las arterlolas afectadas tienen evi—
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FOTOGRAFIA 3

Se aprecian los capilares de los Islotes pancrefticos
masivamente oclufdos por material trombético.
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FOTOGRATIA 4

Biopsia gingival que muestra oclusién arteriolar —
por material trombético,



dencia de proliferacién endotelial,

La més alta concentracién de trombos ocurre €n el pn=e~m
creas, el cual también frecuentemente muestra isquemfa, degéneraclbn
e inflamacién focal, (fotograffa 3) . El sigufente brgano m&s severs
mente afectado son las suprarrenales, la mayorfa de los trombos se en
cuentra en la zona glomerulosa, El miocardio también es sfectado -~
severamente, encontrdndose en estudios postmorten grandes infartos.
En el riAbn se han demostrado trombos g‘lomerulares, e Infartos y pe~=—
quedias hemorragias en cerebro. Otros sitios también afectados peré -—
con mucha menor frecuencla es la médula 6sea, el higado y el baze, —
se puede encontrar as{ mismo trombos pulmonares, se ha descrito endg,
carditis no bacterlana en las vé!vulas’mitral y abrtica,

AMin en vida se puede realizar blopsta gingival, ( fotogra=-=
ffa 4) , al igual que biopsia de la médula b6sea y demostrar los trom==—
bos tipicos de la PIT, sin embargo, se ha demostrado que. son de pabre
ayuda diagnbstica ya que ambas tienen una sensibilidad menor del 10%
En resumen la mayorfa de los brganos afectados muestran clara eviden=
cia de {squemia focal y casi slempre los microinfartos son blen organi-
zados, dicha organizacién puede tomer dfas a semanas, sugiriendo en-

ocasiones que la PIT se puede comportar como una enfermedad crénica.

{16, 1, 27, 20, 21).
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TERAPEUTICA

La terapefitica de 1a PIT en el pasado fué muy emp{ricae y~
estuvo asocfada a una alta tasa de mortalidad, reclentemt;nte graclas 8
que se ha comprendido un poco mejor, aunque no del todo la patogéne—
sis de la enfermedad, han surgido tratamientos més efectivos, muchas=
formas de tratamiente se utilizaron incluyendo esteroides, esplenecto—
mfa, heparina, antiagregantes plaquetarios, agentes inmunosupresores,
pero con todos estos métodos solo algunos casos alslados tuvieron re—
misién, (3, 4,10,12,13) .

En una amplia revisién de la literatura Ridolfi y colaboradg,
res ( 27 ) lograron tener una verdadera panorémlica de la efectividad de
los diferentes métodas terapefticos utilizados en la actualidad. ( gréfi,
ca?).

Numerosos reportes indican que la piedra angular en el tra=
tamiento es alguna forma de manipulacién del plasma., 8in embargo -
hay quién sugiere que si el paciente est4 relativamente estable, con —
ninguna o solo una manifestacién menor del SNC, por ejemplo cefalea
mederada, intciar el tratamiento con esteroides. { 27, 20) . Los pa--
cientes que responden a &ste tratamiento lo harfn en 24«72 horas. St-
el paciente presenta una alteracién neurolégica mayor o falta de reg--=-

puesta al tratamlento con esteroides, deberé iniciarse alguna fofma de

manipulaclén del plasma por ejemplo, infusién de plasma fresco conge, -
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lado { 7, 19} . Se postula que &ste debe proveer un importante factor -
plasmético del cual se carece presumiblemente en la PTT, aproximada~—
mente e} 60 a 70 % de los pacientes responden a este manéjo. Las lmi
taciones de &sta forma de tratamiento son: la sobredosis de voltimen, -
as{ como 1a gran cantidad de tilempo cuando se requieren grandes infu—
siones. En algunos pacientes la remisibn se presenta dramaticamente~
después de una o dos unidades de plasma, pero por lo regular la reg~—~
puesta se presenta dentro de las 48 a 72 horas, con un promedio de 6 a
8 unidades de plasma por dfa en el adulto. Desafortunadamente algu—
nos pacientes remiten cuando la terapia se interrumpe.
Otra forma de resolver el problema es la plasmaférests --~
{6, 17, 23, 32}, y remplazo con plasma fresco congelado, &ste méto-
. do ha mostrado los mejores resultados, Deberd intituirse en todos los-
pacientes que no responden & la infusibn de plasma después de 48 hdf-
ras o como forma inicial, si se cuenta con las facilidades en el hospl~
- tal o la enfermedad es répldamente evolutiva, El procedimiento se ha—
ce con un separador de celdillas de flujo continuo, se remplazan 2 o 3~
litros de plasma durante 2 o 3 horas diarlamente, Se reportan tasas de
respuesta‘de 60 a 80%. Es posible que el mecanismo de accidn sea el
remover un factor que promueve la agregaclén plaquetaria, Los pard-—
metros que son fitfles en 1a regulacién del proceso son los niveles de -

DHL, 'los cuales deberdn llevarse por debajo de 300 U, De no ser as{
: ’
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EFICACIA DEL TRATAMIENTO
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se suglere aumentar la dosis y frecuencia de la plasmaféresis. Otros-
pardmetros que pueden ser utilfzados son: la cuenta de reticulocitos, -
eritrocitos fragmentados, cuenta de plaquetas y el hematocrito, Si el-
procedimiento falla después de 7 dfas, ya no deberd esperarse ninglih-
beneficio, SI el paclente responde, deberdn iniciarse antiagregantes~
plaquetarios, como: aspirina, dipiridamol, sulfinpirazona, los cuales~
debersn mantenerse hasta por seis meses, Si el procedimiento fracasa

deberd pensarse en la esplenectomfa.

Otro procedimiento utilizado con buenos resultados esla = °

exangufnectransfusion, {9) .

Se ha menclonado reclentemente, que éen la !.,TT existe una
deficiencia de prostaciclina ( 26, 29, 1}, por lo que se sugiere una —
infusién de la misma como ayuda en los casos refractarios, desafortu—

nadamente los resultados son pobres,

CURSO CLINICO

Ex{ste una notable diferencia entre el nimero de pacientes

que lograban sobrevivir gl padeclmle;nm antes de 1965, aproximadamen,
te solo el 10% (1), actualmente lo hacen aproximadamente el 46% ---.
{27 ), cifra que consideramos mejorard toda vez que se generalicen -
laé medidas terapéuticas més eficaces disponibles en la actualidad,

Aunque generalmente se plensa que la enfermedad es fulminante, mu=~
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chos pacientes tienen epfsodios recurrentes de varias semanas o meses
antes dé morir, los que 1o hacen, un 47,5% es dentro de los primeros —
stete dfas, el 36% mueren entre la segunda y cuarta semanas y el 17% -
después de un mes de la enfermedad, como fu& el caso de nuestro pa--
clente. La recuperacibn cuando asf sucede, es en una a cuatro sema—
nas,

La causa directa de la muerte, hasta hoy no ha sido anali-
zada estadsticamente, pero dada la naturaleza del padecimiento sequ-
ramente esta es mhltiple. As{tenemos que de acuerdo a los estudios -
postmortem los pacientes pueden mortr por infarto del mlocardio, arrit—
mlas,r trastornos de conduccibn, pancreatitis, infacto o hemorragia ce—
;ebral, tnsuficiencia renal, cardfaca o respiratoria, sepsis o hipovole

mia,
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CONCLUSIONES

Se presenta un caso y se efectfia una revisién de la parpura
trombocitopénica trombbtica. Nuestro paclente presenta los anteceden
tes de cuadro infeccioso de vias respiratorias altas y tratamiento del —
mismo con tetraciclina, asf como datos clfnicos tfpicos de ptirpura ~—
trombocitopénica trombética como son: trastornos neurolfgicos cam---
biantes y recurrentes, fiebre insuficiencia renal progresiva, tromboci—
topenia y anemia hemolitica microangiopdtica, la cual se comprueba ~-
por: anemia,hiperbilirrubinemia fndirecta con prueba de Coombs negatf
va y al frotis de sangre periférica eritrocitos fragmentados y de morfo—
logfa anormal. En cuanto a la patologfa se descubren microtrombos de
plaquetas y fibrina en las pequefias arterias y arterlolas que condicio—
nan microinfartos que afectan a diversos organos, siendo la causa de-
muerte la falla de. cualquiera de éstos organos o sangrado. La terapéu.
tica més exitoss estd en relacidn a algtn tipo de manipulacién del plag
ma. { plasmaferesis, Infusién masiva del plasma o exsangu!neo—tfang_
fusidn ) . Afin permanece desconocida la fisiopatologfa de la enferme,
dad, y aunque continGa siendo una enfermedad poco frecuente, aproxi-
madamente 500 casos reportados en los Gltimes 60 aflos. En la actua—

" lidad no debe considerarse mortal por necesidad,
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