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PURPURAS,

GENERALIDADES:
'  ' EA ‘'las pirpuras coustituyen un grupo de -
énfermehades en las cuales se n»roducen pequefiags hemorra
gias en las capas superficinles de la piel, originando -
dreas de ¢coloracién purpirica., Ias pequefing extravasa-
ciones de sangre alrededor de log vasos son conocidas -
como petequias; las hemorragias mds extensas producen —
equimosis, Ias hemorragias también pueden producirse —
en las membranas mucosis y en otros drganos y tejidos,
Iag pﬁrpuras son su@eptibles de ger clasificadas en dos
grupos generales, de dcuerdo con las cifras de plaguetas.

En las pirpuras trombocitopénicas la -
eifra de plaquetas estd reducida a menos de 40,000 por
mm3 y las heworragias son debidas a esta deficiencia —-
cuantitativa,

In lag plirpuras no trombocitopénicas
la hemorragia resulta de defecto en los pequeilos vasos
sanguineos ¢ d: uni defectuosa funcidn plnguctaria a pe
sar que ¢l nimero de plaquetas sen adecuado.

las plaguetas son fragmentns celulares
anucleados producidos por log megrcar:-ocitos de 1n médg
1a ésea. El gran tamafio del megncnriocito reflejn su -
poliplofdea. A medida que el megacariocito llegpa a ou
madrures, se produce 1o exbtrewmst fragmentacidn del cito-
plasma, liberdndose un gran nimero de plaquetas. Su su
pervivencia en la circwlacidn es de 7 a 10 dins. Ias -
plaquetas poseen cierbo mimero de antf{mnos intrins.cos
gquc son distintos dc los slobhulos rojos, pero algunos -
son campartidios por los leucocitos.
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Ias plaquetas estdn Intimerente impli
cndas en log aspectos vasculares y de la coagulacidn ¥y
la hemostasin. Son necerarias para la integridad del -
andbtelio vascular; cuando se secciona transversalmente
pequefios vasos sonpuineos, las plaguetas se acumulan en
el lugar de la lesidn, Tormande un tapén hemostdtice. -
Ia adhesidn plaquetaria se inicia mediante el contacto
con componentcs extravasculares como c¢l colfgeno., Ia 1i
beracién del ADP enddgeno provoca una agregneidn firme.
la agregacién de ln granulacidn de las plaquetas se inji
cian mediante el contacto con componentes ext:avascula-
r:s y quizds nediante el ADP. Durunte estos procesos se
liberan Serotonina e Histamina, quec aumentan la vasocong
triccidn local. Ias plaqﬁetas poseen un fosfolipido con
una actividad tromboplastinica parcial, que contribuye -
considerablemente a 1o coagulacidn mediante 1n adsorcidn
de éstas a la superficie de las plzquetas, finelmente la
plagqueta es necesaria pira la retraccidn del codgulo.

‘Ia cifra normnl de plaguetas es de ~—
150,000 n 400,000 po mm3. ILas cifras por debajo de ep—
tos niveles indican trowbocitopdnia, debido a uno inade
cuada produccidn 8 n urmr cxcesiva destraccidn & eliming
eién de plaguetas. Ia inodcewada produccién ecs cngi ——
giempre debida a una destruccién medular que disminuye
el mimero de megncariocitos. Como coniraste, en lag —-
tromhocitopenias debido a un aumento de 1a destruccidn,
los megreariocitos son cuantitativamente normales 6 eg
tan aumentados . Ias trombocitopéning hipomemicariocIti
828 resultan de 1la aplasia de la médula 4 su infiltracidn
por tejido anormal o neopldsico. A ecausa del frave prond
sbico de tnles trastornos, en todo caso de trombocitopd
nia significativa estd indicada la aspiracidn de médula
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Tetn a.spiracic’m suele poder cfectuarse sin hemorrarias
considerables, incluso en presencia de una grave trombo
citopenia, ya que las trombonlostinas existentes en el
jugo medular actuardn cosi siempre favoreciéndo la hemo

" stasia.
/
THROMBOCITOPKNIA NFEDICAMENTOSA L

Ia trombocitopénia relacionada con la
ingestidn de fdrmacos puede ser causada por mecanismos
medindos por el sistema inmunitario, por toxicidad direc
to sohre la: plaquetas en la cireulacion 6 por dafio de ~
los megacariocitos quc origina produccidn dismimmida &~
ineficaz de los pleanetas. 8e deben conocer loz férma-
cos que guardan relacidn con trovbocitopénia. Cuando ~
aparece trombocitopénic en el lapso en que un nifo estd
recibiehdo medicamentos, deberd pensar en cambiar o modi
ficar 1a terapdubtica. Ios anticonvulsivantes de use fre
cunnte en pncientes pedfatricos, han guardado relacidn -
con trombocitupénis,. Varios informes recisnbes relaciy
nan. ol valproato sddico con crisis trombocitopénicas en
niﬁos.()hos pacientes que inrieren estos agentos con anti
convulsivos de ugo mds corriente dehen someterse periddi-
camente A hematimetria completa.

E1l mecanismo inmunoldgico que partici
pa en la trombocitopenia inmunitsria parece ser provocs
da por fnrmicos, ¢ towbidn por uno s sus uietabolitog, -
8¢ combinn en ol plaamt con una mwcrosoldcula 4 asc adeor
be sobre la membrann placuetaria. Esta combinacidn actin
como complejo antigénico para el cual s. forman anticuer
pos, Lop complejos inmunitarios trastornan la superficie
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plaguetrrin 6 daflan directamente al trombocito, lo cual

origina lisis 4 eliminacién temprana de la plaqueta de
la circulacidn. Valiendose de divercos procedimientos -~
se han demostrado en nifios anticuerpos que dependen de

farmacos.

PARMACOS QUE GUARDAN WELACION CON TROMBOCITOPENIA EN NINOS

ANV ICONVULSIVOS SEDANTES DIVERSOS
Difenilnidantoina: . Agentes citotbxicos
Carbagpacepina Sulfonil Ureas
Clonacepam Sales de Oro
Valproato Sdédico Penicilamina
Primidona Quinidina

Acido Acetil
ANLIBIOPICOS
Sulfisoxazol
Trimetropin Sulfamctoxazol
Paraminosalicilato
Rifamplcina
Pentamidina

Cloramfenicol

ANOMALIAS DE LA AGREGACION PLAQUELARIA
INDUCIDAS POR FARMACOS.

Algunos fdrmacos producen una reduccidn
irreversible de 1la sintesis @~ prostaglandinas dentro de
la plagueta, mediante la inhibicién de la ciclo-oxigenasa.
Esta accidn evita la liberacidn de ADP endbgeno y del --
tromboxano derivado de las prostapglandinas, que .......

4.-
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" 'son esenciales para la agregacidn plaguetaria. Esta anme
mal{a puede demostrarse mis facilmente con un egregdme~
tro plaquetario, mediante el que s: puede demostrar uns
désaparicidn de la llamrda onda sccundaria de la agrega
cidn plaguetaria., El fdrmaco mfs importante que posee
este efccto es la aspirina. Este efecto no guorda rala
cidn eon la dosis. Ia agregneidn plaquetaria anormal so
puede demostrar en adulbos, en el plazo de una hora, tras
la ingostidn de tan solo 300 mg. de aspirina. BEstn ano
mal{a persiste durantc 4 a 6 dfac hasta que lag plaque-
tas expuestas al fdrmzco haysan sido reemplazadas. [n -
eircustanciag norrales, ¢l efecto de estos fdrmicos nc
origina problemss clinicos, aungue con frecuencia sc ob
serva prolongacidn del tiempo de la hemorragia. Ia aspi
rine. puede ejercer efcctos trasplacentarios sobre la -
funcidn plaguetaria del recién mucido, produeciéndo hemo
rragia neonatal; se debe evitar ¢l consumo de aspirina
por 2a modre durante el ultime trimeatre del cmbornzo.
Estdn indicadas las trasfwaienes de plaguctas normales
si se produce una hemerragia grave tras la administyra-~-

¢ién de aspirina, ( 19 ),
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PURPURA ASOCIADA COY CIFPRA NORKAL DE PLAQUETAS.

Ia pirpura no trombocitopénica nfs fre
cuente es la anafilactoide 6 Sindrone de Henoch-Sch¥nlein.
Se denomina Henoch cuande se acompaiia de dolor abdominal
importante y Schinlein cuwando s° pres nta con artralgias.
Bste sindrome es unn afeccidn inflamotoria aguda de ori
gen descomocido. Sc denomina también plrpura anafilac-—
toide, porque sus ronifestaciones elinicas y su comien-—
zo apudo recuerdan bastante lom procesos anafildcticos
y alédrgicos. En nuchos pnelenles cxiste el antocedente
de manifestaciones alérgican, Aparcce casi siempre eng
re log 4 y 19 adfos do ednd y es debida a un trastorno -
de los endotelios vasculares por un mecan{smo inmunoalér
glco con depdeitos en log mismos de Igh siendo dsta ca-—
paz de activor ¢l couwplemento por via alterna mediante
la fraceidn €3, as{ como también complejos antipgéno-anti
cuerpe (13). Iaa posibles causas descneadenantes inclu
yen; alergia slimentaria, tdéxica, medicamentocs. § de -~
tipo infecciosa { focos estreptocdcicos, infeccidn de -
localizacidn diversn, hiperergis tubcrculinica); sin em
bargo, la mayoria dc lou casvs son idiopdticos o de etig
logla desconocida.

Ias nminifestncione: clinicas son muy
caracteristicas y constituyen un sindrome ecuyo dingndsti
co se puede hacer con facilidad; {a) Pirpura; las hemo-
rragias cutdness son de tipo pefuqulal, aparccen funda-
Y¥falmente en 1as extremidades inferiores, aunque tame~
bién se observan a nivel de nalgas y exbremidades supe-
riores; ge caracterizan por gser simetricas y o veces &=
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cuando el enfermo abandoha el reposo, reaparecen ¢ se -

acentian ("Pirpura Ortostdtica") en los casos mds inten

808 aparecen algunos elementos eruptivos en tronco y ca

ra, pero a este nivel suelen ser de aspecto urticariado

{"Pdrpura Urticarians"). (b) Artralgias; hay dolor arti

cular sobre todo en lns grandes articulaciones { rodilla
tibiotarsiana ) que sn muele acompafiar de tumefaccidn -

articular, de evidente parecido con la poliartritis rue

mdtica ("Pdrpura Reumdtica"). (c) Dolor Abdominal; predo
minantemente de cardeter célice, a veces extraordinaria-
mente intenso; se debe a 1la produccidn d¢ hemorragias -

ﬁubmucosas en el tubo digestivo ("Pirpurs Avdominal")},-

acompadiados § no de melenn ( aunque rara, es posible que
ge produzea una autdéntica invapginacidn, favorecida por -
el hematom: submucoso). (d) Afectacidn Renml; varfa deg

de microhematuria a glomeruloncfritis sepmentaria y fo-

cal, que puede evolucionar en forma prolongzda con diver
sos aspectos clinicos, diagndsticos y prondsticos segmin

la lesidn histolégica y la presentacidn clinica de hems

turia y proteinuria (18). (e) Edemas; son frecucntes, =

de predominio palpebral y facial,

11 sindrome, que puei: presenturse in
completo § con diferentes asociaciones, ' icne una evolu
¢idn por brotes, sencralmente acompaiidndose con fiebre;
comienza de modo brusco con aparicidn sibit: de 1o ainte
matologila citada, mal estado general, palidez inlensa,-
sintomas de colapso periférico, ete. Con ol enfermo cn
reposo y 1a medicacidn oportuna desaparecce pronto la —-
sintowatologia, siendo los dolores abdominiles y 1lag -
alteraciones urinarias las mis resistentes al tratamien-
to, segdn la afectacién y el estadio en que se encuentre.
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Pasado el brote, unas veces estdndo el nilo gunrdando -
camn avn y otras al levantarse es muy frecuente gue re-~
cidive y gue con pocas variaciones repita la sintomato-
logfa inicial.

El dinpndstico es fdcil por la sintoma
tologfa. Junto a elln todns las pruebas de coasulacidn
son normales; uniecamente 1a pruebn de lazo y wmis rara—-
mente el tiempo de hemorragia, son ligeramente poaitivoes.
Se determina tambien electroforésis de proteimas y deter
minacidn de inmunorlobulinas, Fraccidn del complewento -
€3, Coombs y en casoo de sospecharse lesidn reml se dg
termina 1a depuracidn de creatinina, cuantificocidn de
proteinas en orina de 24 horas, cuenta minutmda, biopsia
renal.

Bl tratamiento se busa en la elimina-~
eidn del factor desencadensnte si es conocido ( Introge
no, alimentario, ambieninl, etc. ) medicameidn sintomdti-~
ca { anticspasmodices ), Tactores vitaminicos @e protvec
eidn capilar. Bl e:pleo de prednisonn ¢ sus derividos
en diséutible, 51 no evitar las recitivas del pro¢eso ni
prevenir na posible afectreidn renal, aungue su aceidn
mliativa sobre los dewzds sintomas es zﬁpida v eficaz.
En caso de afeccidn renal me han npleado citostdiicos
del tipo de la Ciclofrsfamida y azatioprina, con buencs

resultados en algunos cages, (18).



~PURPURA" THOWBOCITOPENICA IDIOPATICA .

 Ia Pirpura Trombocitopénica Idiopdtica
en nifios es un trastorno hemorrigico adquirido que resul
‘ta de destruccefon excesiva de las plaguotas en la eircu
lacién. Sec trata dec un diamméstico clinico que se hace
por exclusién de otras causas de trombocitopénia. Bxpli
ca la mayor parte de los casos de trombocitopenia infan-
til y se ha clasificado en formas aguda y crénica,

A la varinnte aguda, mds frecu:nte, le
corresponde 85 a 90# de los casus; se caracteriza por la
aparicién espontdnea y repentina de petequias y equimosis
“en un nifo por lo demds sano. en 33% de los niffos se ad
vierten manifestaciones hemorrdgicas que afectan mucosas,
de la {ndole de ep:staxis, melena ¢ hematuria macroscdpi-
ca. En 50 a 85% de estos casos hay antecedentes de enfer
medad febril, quc casi siempre es infeccidn inespecifica
de porcién superior del aparato respiratorio; sin embargo
han puardade relacidn todas las enfrrmedades e inmuniza-
ciones corrientes de 1l niffez. Tos sintomns hemorrdmicos
ocurren de 10 dfias n ? g:mnas despuds de 1 infeccidn §
la inmunizacidn. Ia caracterfsticn de catn forma n-uda-
es el restablecimiento espontdneo y permanente en térmi
no de 6 meses del. comienzo.

Ia Pdirpura Trombocitopénica Idiopdtica
crénica de 1la infrancin, a la cunl corresponden 10 a 15%
de los casos, a menudo tien- comienzo mds insidioso, ber
siste mis de 6 meses y es mds frecucnte en mujercs. Hatas
caracter{sticas guardnn relacidn adecuada con 17 mayor -
parte de casos de pdrpurn trombocitopénicn idiopdtica -

obsrrvadn en adultos y sugiecren patolopia s mejinte.
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Ios nifies que tienen la forma crénica de pirpurs trombo
citopdnica idiopdtica puecden tener cualquier edad, aun-
que guienes pasun de loa 10 afiog corren riesgo mucho ma
yor que los mds jovenes. En algunos estudios se ha in-
formado dcl restablecimiento egspontdnec después de 6 ~-
meges del padecimiento, & juzgar por nimero normal de -

plaquetas.
PATOGENIA Y PISIOPATOLOGIA.

Los estudios cldsicos in vivo de Harri
ﬁgton ¥y Cols. sugirieron patologfa inmunoldgicn en 60% -
de los casos de pirpurn trombocitop’nicn idicpdtica que
estudiaron. Sin embargo, solo un paciente tenfa menos
de 12 aflos de edad. ¥n estog enfermos, ulteriormente -
Schulman y Cola. comproberon gue cl factor plasmitico -
en la circulacidén susceptible de causar trombocitopénia
era la inmunoglobulina G (1gG). Datos ulteriores que -
comprobaron estas observaciones incluyeron la identifi-
cacion de que la IgG puede atruvesar placenta, lo cual
explica la relacidn entre la pirpura tromhocitopénica =
neonatal y la pirpura trombocitopdnicn idiopdtica mater
na.

En los 25 dltimos afics, se han presen
tado varias valoraciones dc anticuerpos antiplaguetarios
séricos. La mayor parte de los andlizis muestran resul-
tados positivos cn aproximadancnte 6% de losg pmcinnfes.
5i la trombocitopenia en la pirpura trorbocitopanica idig
rdtica ocurre por medincidn inmunitaria, el sitio mfe —
ldpico para los complejos inmunitarios é anticuerpos es

la plaqueta. El feche reciente, esta hipdtesis se ha -
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comprobado por varins técnicas que permiten estimar la

inmunoglobuling G rel:cionuda con plaquetas (IpGRP) y -
complemento, Se han utilizado estas tdécnicas para estu
diar pacicentes de pirpurt tromhocitopdnica idiopdtice -
infantil (PTI), y descubrimos aumento importunte de las
cifras de IgGRP en los ciusos oapudos y crdnicos. Tos ni
flos con PTT erdnica tuvieron condentracién bostantc me-
nor de IgGRF que los de enfermedad aguda,

En fecha reciente ge ha hecho una re-
visidn d«1 pap.:l del bazo ecn ln plrpura trombocitopdnica
idiopdtiea. E1 bamo parecc ser el Srgano prineipal de -
destruceidn, como se advierte cn estudios ultraestructu
rales y de supervivencia de plaguetas marcadas con Cromo
51. Addemds, datos importeantes apoyun que el bnzo es fuen
te de anticuerpos IgG que se corjugng a plaquetas. Ia
médula dsea tambirn pudicrs parbticipar en la produccidu
de este onticuerpo. Ademds se ho cowerobade gque el anti
cuerpo antiplaquetario producido ¢n .1l bazo de piacienten
con PIT se conjugn o megicariocitoa homdlopos, 10 cusld -
sugieré que la produccidn de pliaquetas puede estar afeg

tada en alpunos pacicntes de PII,

TRATAKIENIO Y PRONOSTICO.

Varia 1o causa de la PPI infantil, y
el clinico no puede predecir ai un niflo determinado ten
drd 12 forma mds frecurnte que cure espontdncauente, PrE
sentard curso cronico ¢ corresponderd al 1% de los peque
flos cuyo curso sc complica por hemorragin espontdnen que
amenaza le vida, gastrointestinal ¢ en 1 S.N.C. El tra
amiento de lu PI'T aguda evige Unicament. asistencia de
sostén, pues el curso natural suele ser de curzcidn espon
tdnea. Jos métodos adecundos de sostén ¢ auxilimres son
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modificacidn de 1w actividod durante la fase trombocito
pénica nguda y reposicidn con puouste plobular si la he
moplobing disminuye @ wenos de 7 me por 100ml. las trang
fuzjion‘.s ploquetsrias deberdn usarse unicamente cuando -
ocurren crisis hemorrdgicas gue tmenazan la vida, pues-
sélo logran reaccién hemostdtica passjera.

11 empl:io d. corticosteroides como m_é._
todo auxiliar de sostén cn la enfermedad de cosienzo -
agudo sipuc siendo tema de discUsidn y en fecha reciente
ge han pres.ntado los motivos en pro y en contra de ésta
terapdutica. Ia basc 1dgica principal para utilizar un
curso breve de corticest. roides es tratar de disminuir
el peligro de hemorragin gue amenaza la vida. Se comprg
bé un mimero mayor de plaquetas durante la sepunda semg
na de le enfermedad en pacientes trntados en comparacidn
con los no tratados cor esteroides. (7).

Se ha comprobado que la prednisona anu
la las ualteracioner endotelinl.s concomitantes con 1ln -
trombocitopenia, le cuul supriere cfecto estarilizndor -
sobre los capilares. Ademis se hn dermostrade cue log -
esteroidrs pucden inhibir 1o fagocitosis de plaauetns -
revestidas de anticuerpo (8). lo: corticosteroides se
adrinistran dursnte 2 a 4 s:manas on dosis diarias de 2
my por Kg din vin oral, n ¢ despuds ce dismisuye haya 8
no alennzodo cifras normsles el nimero de pléeuctac.

2 esplenectonfa d urpencia cstd indi
eadn en crco de hemoriugis intracrineant, puss ¢z 1o for
ra vde efieas do aurentsr rapid . ote e) mirere e rls-
guetss cuandc ncurre est: cormplicacidn rur rmenara cor

la vida, For lo deads, 1a esrlencchi-ain debersd tor ree

¢ coentn rors nifios er auiences 12 trotbocitopenin rere

siste mdr de 6 reses v suarda rrlacidn con sintorsa hemo
rracicos fersistentee dificaler de cotibir, la decisgidn
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de 'éf;ectuar esplencctomnin elective en nociente de PRI -
erénica deberd diferirse por 1l wenos hant: aur el nivio
tengr 4 adog de cdad, de cer posible, 2 causa d:1l moyor
peligro de sepsis siderante, Pura disgninuir adicional-~
mente est: peligro, 7 los nidos deberd administrarse -
vacuna neumocdcica, (14)

Después de 1a esplenectomfa, muy po—-
cos nifios con PTI crdnicu sesuirdn tenidéndo crisis, impor
tantes de hemorragia. Sin erbnrgo, en auiencs 11 hemo~
rrapia persiste, se han cmpleado varios apentes inmuno-
supresores con buen dxito variable. JDeberdn reservirge
para los ensgoc praves mds rebeldes o cauera de los efoctos
secundarios importantes. &n fechas ris recienkez s. han
ompleado la administracidn de concentridos de inm-.nogle ¢
bulinas huminas (Imbach) utilizando désis de 400 ma/Ke/d
durante 5 diag consipuidndosce rerisiones fuerbtes en el -
70+ de¢ los cases, pero transitorias en ocmciones. (7),(9)
(25),(27).
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INCYDENCIA Y . ANIFESTACLONES CLINICAS D LAS PURPURAS
BN LA INFANCIA: RLVISION EN 5 ANOS EF EL C.H.
PURFANDO QUIROZA G2, ISSSTE L 1982 A 1386.

HIPUPESIS:

Iag pirpuras en 1n infancia generalmen
te son un padecimiento de tipo benigno, de etiologfa no
muy bivn definida, en la cual existe el zntecedente pre
vie de infeccidn de viss aéreas sureriores, y que ocasig
nalmente cursa con coemplicaciones gyaves interesando ri-
#8n, intcstino 4 cerehyo; ya sea por depdsito de inmung
globulinas~complemento, ¢ por deficiencia cunntitativa
de plaguetas ocasiondndo sanerndos & mediante anticuerpos

contra plaguetas.
MATRRIAL Y MELODOS:

Se revizaron 35 expedientes clinicos
de puci-ntes cuyo diagndstico fud de mirpura an estudio
obgervacional, abierto, retrospectivo y conparativo, eg
{ablec{endo predowinio de sexos, cdndeg mds frecnentes
en gue se presenta, época del aio, factores predisponen
tes atdpicos e infecciosos prevics nl cuvdiro clinico., -
Se clasificaron semin el tipo de pirpurs. irncidencia en
nuestro mediv, cuadro clinico, tratamisnto ¥y complicacio
nes que presentdsen en el transeurse de su snfermednd, -
concentrandolos en tabias descriptivas y swallbicns, asi
como grdficas.

Los criterios de inclusidn fueron todos
los p:ci-htes con diagndstico de pirpura hospitalizados~
en el periddo de knero de 1982 a Diciembre de 1386, exclu
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yendo aguellos pacicnter cuye diagmostico de ingreso fué
de pirpura pero sue en el transcurso de su intern:miento
se estutlecio otra entidnd distinta como Anemia Aplasica
CID, u otros.

Ios eriterios de eliminncidn fucronj-
la no comprobicidn por clinica ni ror laboratorio de pix
pura en el paciente. Se clasificd segin su etiologia en
Pirpuras no trombocitopénicas con cifras n-ryalens da pln
quetas, asf mismo estas s¢ subdividieron en variedades -
Henoch pura, Schdlein pura, la presenticién compuesta por
lag dos varicdndes, asi coro la que ln unice afectacidn
fué el dc la erupcidn caracteristica en piel; Bl scrundo
grupo fué intcgrado por la Pdrpure Trombocitopénica Idio
pdtica, coro su nombre lo dice con nimero de plaqucotay -
reducido y sin peder catablecer 1o etiologia precisa del
padecimiento. Se tom:irdn en cuenta la ingestidn previa
d:z medicamentos, ya oue existen publicados en los cuales
afirman que la ingestn de los mismos pued.n desencodenar
el cuadr: de pirpura. As{ mismo se clasificaron segin-
su presentacidén c¢liniea, anteccdentes heredofamiliarcs
de im-ortancia, atépicos 6 presencia de PRI é purpura no
troabocitopénica on la tamilia. asi mismo la presencia
de enf{ermedadess hematoldgicas. Sepin el tipo de sangra
do sc subdividieron cn grupes del I al 11IL, valorande ~
tipo y repercusidn del mismo. Se investigd anbecedeontes
previos de inf=ccidn de vias adreas supericres, 6 a otro
nivel; la presencia de pctequids, equimosis, dolor abdg
minal, doler articular, fiebre, edema, epistaxis y hema
turia.

De low datos de leboratorio solo se toma
ron los datos positivos; biometria hematica, reticulo
citos , tiempos de sangrado, placuetas , complemcnto .

15.-



también se clasified sepin 1o cdad en nue s: presertnba
sexo, meses dcl aflo, cestiwciones del aro, tratamiento y
complicnciones; uso dc concent rados plasuctarios, y‘tlg
tamiento adicional con esteroides y citostdticos; anali
zandose en cuadros descriptivos y proficas de concentra

cidn.
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RESULTADOS.

_ *  Ia clasificacién consistio en dividir
los én Jos grandes grupos; el primero Formado ror Pirpu
ra no Trombocitopénica, voscular, znafilrctoide 8 Sindro
me de¢ Henoch-Sch@lein v estd semin la p%%%chtucidn en;
Henoch pura, Sch8lein pura, presentacidn mixta, y sin —
participucidn vi:ceral ni erticular. El sepundo srupo

fué formado por la Pdrp.ra Trombocitopénica Idiopdtica.

la mayor incidencia en peneral, se pre
scnid en los meses de nayo, junio y noviembre; en laz -
estaciones de otofio e invierno, dicho estd para la pir-
pura vasculay é anafilrctoide, siendo para 1n pirpura -
trombocitopénico idiopdtica los meses de mds incidencia
los dr fetrero, octubre y diciembre. Tuvieron un promg
dio dias-estuncin-~hospitnlaria de 11 dias con 1ingo de
1 a 64 dias, No existio prevalencia ¢ cuanto o £exo -
sipnificativa yu que lo pacirntes fueron del soxo feme-—

nino(51.44), v 17 del scxo masculino (48.6%) del tutal.

tn lo concerniente @l primer grupo §
pirpura no trombocitopénica fué el que mayor incidencin
presentd con 24 pheientes de los 35 totales que correspon
den al 68.5% en comparacién con el segpundo grupo de PPI
que presentaron 11 cases que corresponden al 314 del to
tal.
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) In relacidn con los plrpuras no trombo
éitopénicas 4 Sindrome d. Henoch-Schilein, encontramos -
» que la ontidad de Henoch pura se presentd solo en 5 pacie
'nteé correspondiendo al 20.3% d» los cuales al 80% du =~
ellos se les administrd estetoide con aparente buena mejo
ria clinica; 1n entidud Sch@lein pura se encontrd en 6 -
pacisntes correspondiendo al ?5% de los casos; la presen
toecidn mixta Henoch-Sch¥lein se observo en 5 pacientes -
gue corresponde al 20.8%, y el restante 35% correspondio

a la afeccidn gue solo se limité a piel.

PABLA II  VARIEDADES DI pFES®NTACION  P.H.S.

ENI'IDAD CLINICA # DE CAS03 %
HENOCH 5 20%
SCHOILIN 6 25%
HENOCH-SCHOLEIN 5 20%
SOLO PIE! 8 354

Hubo un ligero predominio de sexo, pre
sentandose en 13 pacientes del sexo [l'emenino, siendo los
11 reztantes del sexo m~sculino con medi de ednd de 5 =
alios. Diecisicte picientes tuvieron antecedente previo
de infeccidn de vias adéreos superiores 2 gemanss antes -
4 1 inicfo de 1n sintom:tologcia, corrsspondiendo al 70/
del total. El cinco puci ntes se encontrd antecodentes
de importancia refiriendose como antecedentes de pdrpura
familiar, csferocitosis 6 atanue previo de pdrpura, aue
corregpondid al 20% de los cwsos, Veintitres pacientes
presentaron petequias que corresponde al 35% del total
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g (" solo uﬁ paciente no la presentd ). Doce pacientes pre
sentaron equimosis {50%). MNueve presentardn fiebre (37.5%)

) Cuaﬁro péciuntes presentaron hematuria (16%). Once pacien
tes tuvieron dolor articular (41.6%). Siete pacientes =~

* presentardn edema {29%). Diez pacientes tuvieron dolor -
abdominal (41.6%), de estos se demostrd sangre oculta -
en heces en 2 paci.ntes. Cuatro pacientes prescntardén
epistaxig (16%). Sdlo en un puciente se¢ corrobdéro la in

gesta de ASA y Sulfas previo al cuadro clinico.

TABLA IIX PUKPURA DE HENOCH-SCHOLEIN
# DIt CASOS %
SEXO
MASCULINO 11 46%
FERENINO 13 54%
EDAD
MENOS Di 1 ARO 1 4%
1 A 3 ANOS 6 25%
3 A 6 ANOS 7 29%
MAS DI 6 ANOS 10 42%

I'res de¢ los picientes nue presentardn
hematuria mocroscépica, no se corrobord 1 presencin de
proteinuria, ni alteraciones cn ¢l funcionamiento renal
no habiendogs. biopsiado a ninguno de los pacientes para

establecer su clusificacion histologica.
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TABLA IV >MANIFESTACIONES CLINICAS DEL SINDROL
DE HENOCH-SCHOILEIN

# DE CASOS *
PETEQUIAS 23 95%
INFLCCION VAS 17 70%
EQUINOSIS 12 50%
DOLOR ARTICULAR 11 45.8%
DOIOR ABDOWINAL 10 41.6%
FIEBRE 9 37.5%
EDEIA 7 29.1%
AH.F 5 204,
HEWMATURIA 4 164
EPISTAXIS 4 16%
OTROS 2 8%

OTPOS: INGESTION DE ASA Y SULFAS.

Con respecto @ los datos de laborato-
rio sélo se tomaron 1os datos positivos, encontrdndouse
leucopenie no significative solo en dos pacitntes, la ~
cifra de placuetas tuvo una media de 383,200 con rango.
de 233,000 & 620,000; en el examen pcneral de orina solo
tres pucientes presentaron hematuria siepnificativa (++4)
cuente de addis positivaj la prueba de guayaco fué posi
tiva en dos pacientes.

En doce pucientes (50%) hubo sanprado
de tubo digestivo, hematuria y dolor abdominal intenso;
de estos Ultimos se les administrd a 3 de ellos esteroide
nostrdndo franca mejoria de su sintonmatoldgia, prescntundo
uno de ellos recidive de¢ su cuadro cuatro meses deapuéds.

21
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Tres de los pacientes pertenecientes al grupo Henoch~-
Schrﬁiein areritaron tarbién el :so de esteroides por -
intensificacidén de su ¢ adro de sintornntolégia abdominel,
con una mejorfa evidente y ropida de su cuadro. Sélo un
paciente recibid citostdticos en asociacién con predniso
na, el cual presentdé hematuria y sangrado de tubo diges
tivo, sin embargo no se corrobord dafio renal ni por cl_i_
nica ni por labvoratorio. De los peacientes con pdrpura
dé Henoch-Schélein cinco presentardén recidivas lo cual -

corresponde al 20,84 del total,
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PUHPUTA TRO:. BLCTTOPENICA IDIOPATICA.

fin relacidn con el segundo prupo estu
diadb las Pirpuras trombocitopénicas idiopdticas, corres
pondieron al 31.5% del total con 11 pacientes. Ocho de
los cuales presentaron cuadroe previo de infeceidn de vias
adreas superiores una serana antes del inicio del padeci
mien o corresmondiendo al 73%. Dos de los pacientes pre
septoron nntecedentes heredofamiliares atépicos de impor
tarcia, correspondiendo al 18%. Once pacictes nre-enta
ron petequias (L00%). MNueve presentaron equimosis (36%).
Solo un paciente precentd hematuria (9%). Cinco paclen
" tes prescﬁcaron cpistaxis (45%4). o so precosturon mani
festacion:s de dolor abdominal, articulnr ¢ edema, asi-~

co:0 la ingeste previa de medicarentos, |

PABLA V
PURBURA RO BOCITOPEIICA IDIU ATICH
# DE ¢aso0s %
SEXO
NASCULINO 6 54..5%
PEMENING 5 45.5%
EDAD
RENOS BN 1 A0 1 g4
1A 3 A0S 3 7%
3 A6 A0S 2 18%
AS D 6 A0S 5 464

23~



TABIA VI:  #ANLPESPAC:OTES OLINISAS DT Li PUNFURA
o TROYBOGTIOPENICA IDIOPATICA.

# Dv 4508 h
PETEOUIAS 11 100 "
INFECCLON VAS 8 738
EQUTROSIS 9 82t
EPISTAYIS 5 - 45%
P IEBRE 4 36%
AL F 2 184
HESATUY TA 1 9%
DOLOR ARTICULAR 0 0%’
DOLOR ABVOKIMAL 0 o%
EDVHA o} 0%
oTR0S 0 0%

OFROS:  INURSTION D™ ASA o SULFAS,

Li evolu:idn apudn fie la mds frecuen
te presentdndose en 10 de los pnci.tes, repres:niando el
91% de los casos; solo un pacicnte evoluciond hicia 1a -
entidad crdnica, complicandose con snnprado de S N.G, =
corregrondimdo al 9 restiante.

Semin el tipo de sirprado se clasifi-
ciiron en tres prupos;

GRUPO T:  HalMORADU SCIQ BY PIEIL.

GRUPO IX: SAMGRADO UM VIRT bLFlmieaXUs.

GAPROTIWLEST IVAL/ V1A URINA-
RO NN
GiUPO TII: SANGRADY SEVERO O A WIYE!
DY S.NLC.
24 .~
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TABIA VIT: AAGYIIUD DEL SANGRALO PIT.
FAGNIZUD' (  GRUPO) # 508 »

I 6 554

Ir 4 36%

T I11 1 94

‘ Ia miyoria de los czsos perteneciéron
al grupo I, representande el 55% de los casos en ln revi
sién. Un pacient: evoluciond tras recidiva al prupo III
con sangrado del S5.N.C y con secuelas nuerologic-s impor
tantes, afortunadamente no de evolucion Tatal.
A siete de los pacienﬁes se les adminis

Lro prednisonn; Borrespondiendo a 4 del arurc I (57%)-
¢ al grpo II (284), y uno ul grupo III (15%). D¢ ellos
6 evolucionurdn favoriblewmente, con disrinmcidn de su -
sintomitologia v restouracidn del mimero normil de pla-
gqu:tas en el Transcurso de su internamiento osvitalario,
presentando uno tend ncia a 1 recidiv. y cronicidad, -
correspondiendo sl pacisnte del srupo IXII. Con respecho
a 1la cifra de plaouetis tuvieron una media d= 84,000 con
ringo de 4,000 a 580,000 en ¢l periddo de recuperacidn,
Sdflo sc practicd un. puncidn d: aldula osca y correspon
dio 21 paciente del grupo IXI, la cuzl fuz d ntro de ==
limites nor. ler. Se practicd prueb: de Commbs i« 3 de
log racicntes, determinccion de Cel LE, y Ac V5 nicleo
siendo nemativos en todos los casos, solo encontrandose
en uno dismirucidn del foctor €3 del ¢ mplemento. Un pg

eienle con FEI re pres ntd coombs positivo.
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No se practicd esplenectomia a ninguno
de los pagixntes, indicada en uno de ellos, del correspoh
dienté al grupo III ¢on songrado del S.N.C.

Se determind que el curso era agudo -
cuando ¢l padecimiento tenfa une duracion menor de 6 =-
meses, mientras tanto era crdénico cuande tenfa una durg
cidn mayor de 6 meses el curso clinico de la enfermedad,

Los tiecmpos de sangrado fueron cuanti
tutivemente y cualitutivamente dentro de limites norma-

les en todos los casos.
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DISCUSION:

L En 1o concerniente a la Pdirpura de He
noéh—SchSleiﬁ, en nuestro estudio se confirmé 1la frecuen
cia dc edad en que ararece, qu- es de 4 a 15 aflos, sien
do la mayor‘fr?cuencia las cdade: comprendidas entre 4
¥ 13 aflos correspondiendo al 71% del totel. Como sc ex
plicé con anterioridad es debida a un trastorno de cndg
telios vasculares por un mecanismo inmunoalé%gico con =
depositos de IgA siendo estd capaz de activar el comple
mento por via alterna mediante la Tiaceidn (3, as{ como
también complejos antiveno anticuerpo (13).

1a variedad de pres ntacidn nds fre--~
cucnte fie la que solo afecta piel corresrondiendo al -
35% de los casos; la form: Sch¥lein le sipufo en frecuen
cia de presentacion con 25%, la cntidad Henoch-Sch8lein
correspondio al 20%, ul igual que la Henoch pura con 203,

Con respecto a 1o afeccidn renal de la
pirpura de Henoch-Scholein existe una clasiticacidn sepdn
1a 1es}on histologicn y el cuadro clinico que se presenta

Fl Dr Callis en 1982 hizd un wgtusio prospectivo de 5%
pacisntes con pirpurda de Henoch-Schdluin con nefropatia
socundaria, Deade ol punts de vist: clinico se dividie
ron en 5 grupos; 1) hemmpufia y proteinuria, 2) hematuria
y sindronie nefrético, 3) hematuria, 4) heaaturia, sindrg
m. nefrdtico e insulicivncia ren 1, 5) ptrot.inuria , -
Desdc el punt - de vista anatémico sc clasificaron en 6
tipos segin los criterios de X.S.K.D.C. Se encontré -
que habie correlucidén ea cuanto a peor prondstico en la
forma clinica dc inicfo con sfndrome nefrético e insu--
ficiencia renal y la lesion anatdémica con semilunas en -
porcentaj superior al 75% de los glomerulos. En nuestra
revisién solo se cncontrd 4 pacientes con hematuria, de
27.~



ios cunles no se demostrd proteinuria a ninguno de ellos
¥y las pruebas de funcionamiento renal fueron ncrmales (18)
Por otra parte es una entidad etiologica no muy bien de
finida cuyo tratamiento es sintomdtico y con poca tenden

‘eia o 1la cronicidad.
PURPURA TROWMBOCITOFPENICA IDIOPATICA

la PTI en nifios tiene su mayor inciden
cia entre las edades de 2 a 6 afios. En nuestra revisién
este hallazgo fué confirmado, correspondiendo al 54% de
los pacientes con edades comprendidas entre 1 afio y 6 a.
Hubd ligero predoninio de sexo masculino al ipual gque en
otro estudios.

Bl antecedvhte familiar de enfermedades
hematoldgicns no fie significativo en este estudio. Basa
dos en los estudios inmunolégicos, Stuart y Cols en 1978
sugirieron patologia multifactorial que incluye predis-—
posicidn gendticn on relncidn con factores ambientales
variables. A pesir gue los criterios diagndsticos para
establecer PPI sipuen siendo 1a ausencia de patolopia -
subyacente y otros yn mencionados, resulta claro que cier
tos "factores exdpenos” pueden, en ultira instancia ser
responsables de la rdpida remocidén de plaguetas por el
Sistema Reticulo Endotelial (SRE),

En mds de 1la mitad dc los pacientes =
hay higtoria de enfermednd viral 2 a 3 semanas antes de
el inicid del cuadro. Varios nutores han derostrade 1la
trombocitopénia asocinda a infeccién como herpes simple
citomegnlovirus y varicela. Ademfs se ha comprobado la

ocurrencia de tronbocitopénia postvacunal,
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B ) Lightsey y Cols e§[‘1\3"§9, usando tecni
cas PAB-antiPAB, establecieron la naturaleza inmune de
la PrI en nifiog, lo cual se h: d:mostrado en adultos. —
Estos autores encontraron que los niveles de IgG rclacio
nada a plaquetas (IgGRP) estaba significotivamente aumen
tados sobre los controles en trece casos crdnicos y siete
apudos de PII en nirfos. Un hecho importante ce que en-—
contraron un putrédn dc incremento moyor en eusos agudos
de PI'XI que en los crénicos, sugiriendo que esto podria
ser una formu de predecir ¢l momento de diagndstice, ¥y
cuales podrian recupernrse rdpidemente y cuales podrian

seguir un curso crdnico.

En nueasiro estudio se registro un caso
de un pacienle con Pdrpura Trombocitopénica Tromboticu,
asociado con crisis asmatica, el cusl tuvo comrlicrciones
de sungrado a nivel del S.N.C y tambien & nivel pulmonar
si.nio este trotado con estetorides, cursando con ciflras
muy bajas de ploauetas, falleciendo n causo de estus com

plicaciones.



CCUNCIUSI0NKS:

, la Pdrpura de Henoch~-Schilein es una
entidad d¢ fdeil diagmdéstico por su sintosatologia, y

el tratamiento se baso en 1z eliminccidn del factor deg
‘senendenante ni es bien conocido (Iatrogenc, alimentario,
ambiental, infeccioso, ete,) medieacidn antiespasrodica,
factores vitumfnicoa de proteccidn capilar. El emrleo
de nrednisona o sus derividos es discutible al no evitar
las recidivas del proceso ni prevenir una rosible afec—
cidn renal, aungque su accidn paliativa, sobre los d.mds
sintomas es rdpida y eficaz., En cnso de afeccidn renal
s8¢ hean empleado citostdticos con buenoz resultados en -
algunos cagos . Ln nuestr9 egtudio todos los preirntes
con pergistencia de los sintonng se indico prednisona -
con busnos rosultados mejorando la sintomutologia no asi
1an evolucion ulterior, (18)

En relacién con Lo PYL puede concluir
se gque en los nifdos es una cnfermednd de buen vrondstico
su curso clinico es por 1o regpular agudo, con ranifesta
ciones de sangrado leve a modesrado y tend neis a Jo rami
aidn espontanca, 1o mortnlidnd es minfma. Se suricre -
aue loz esteroldes pueder tener alruny efectividnd en -
fz2ge inicinl aumentando los niveles de plaguetas circus
lantes, pero que -0 influyer sobre 1a cvo'ucidn worterior
de 1: enfermnedad,

Lo remisidn espontanes en la PII erd
nics se o desogstrado hastn tres y medio afios despécs‘—
d:l inicid d- 12 enfer.edad. Lo respuest: 2 1 aaplan-
ctomia as dr 704, A& pesar que existen evit neins de oue
12 d.terminzeidn de IpGRI puede ccxvir para predecir el
curgo evolutive d. 12 ™I en ni.os, loz metodos nara su
determinicidn no estdn disponibles pir: todos los labora
tories. (6),(7),(8),(17),(19){21).
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