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INTRODUCCION

La purpura es el cambio de coloracion de la piel o de las mucosas que
resulta de la extravasacion de hematies, puede aparecer por trastornos de
cualquiera de los elementos que condicionan la hemostasia: plaquetas,

factores de coagulacién o vasos sanguineos.

En la presente revision se expondran las caracteristicas mas relevantes de
aguellos cuadros clinicos asociados a las purpuras vasculares, con el fin de
que el cirujano dentista tenga mayor conocimiento sobre las manifestaciones
clinicas, para poder asi identificarlas y evitar posibles complicaciones en la
consulta odontolégica; sobre todo en aquellos procedimientos donde se
pueda causar hemorragia, como es el caso de las extracciones, detartrajes,

y las cirugias.

Informando del mismo modo acerca de los tratamientos y la prevencion de

las mismas.

Es importante que se conozca sobre el tema para poder canalizar al
paciente con el especialista, ayudandonos de una buena historia clinica , ya
que en México existen muchas personas desconocen su padecimiento 0 se

encuentran mal diagnosticadas .

También se pretende que el paciente sea visto como un conjunto de
diferentes sistemas y no solo como una cavidad bucal, evitando basarnos

solo en sus padecimientos bucales.



ANTECEDENTES

La palabra purpura se considera como una palabra latina derivada de la
palabra griega porphyra, designacién que se obtuvo de un molusco (purpura
lapillos) por el color que emanaba. Y se empez6 a utilizar aplicado a la

enfermedad en el siglo XVI.!

El término petequia fue mencionado inicialmente por HipOcrates en las
descripciones de la fiebre de Tracia y Tesalia, donde se menciona
relacionado a una fiebre petequial y escorbuto; Celso, Galeno y Aetius
también la describen pero relacionada a un proceso infeccioso. En el mismo
siglo la palabra puarpura se comenzd a relacionar con enfermedades

infecciosas de tipo febril.?

Severus Eugalenus en 1658 describe la purpura en relacién con el escorbuto
y Laz Riverus la relaciona con la peste.?

Porchon describié en 1688 sobre la parpura relacionada con la viruela y el
sarampion. La expresion “puarpura sine febre” empieza a utilizarse y podrian

ser las primeras descripciones de la purpura palpable.*

Hornung realiza una clasificacion en 1734 en la cual la dividia en 3 grupos:

simple, febril y escorbutica.’

A finales del siglo XVIII Jonh Hunter en 1794 empez6 a describir la
inflamacion  de los vasos sanguineos, fue el primero en describir la
inflamacion de las venas y reconocer la pared muscular de las arterias.
También describio el origen de los aneurismas relacionado con la debilidad
de la pared vascular.?



Johann Peter Frank en el mismo afo, describe el enrojecimiento de la pared
interna de las grandes arterias, venas y corazén en los pacientes con fiebre

intermitente.

William describio las primeras manifestaciones abdominales y la enterorragia.
En 1801 clasific6 a las puarpuras en simples, hemorragicas, urticarianas y
contagiosas; para 1808 acufio el termino plrpura hemorragica.'?

En 1815 Joseph Hodgson, publicé un libro en donde describié por primera
vez una vasculitis de grandes vasos, encontrando compromiso en la tinica

intima de las arterias.?

Schonlein en 1829 analizdé varios casos de purpuras con manifestaciones

articulares y divide la parpura en 3 grupos: hemorragica, senil y reumatica.?

Henoch en 1868 refirid que el término reumatico no era adecuado y plantea
la purpura palpable como una de las manifestaciones de la vasculitis de los
pequefios vasos. Realiza una descripcién de la parpura fulminante en 1887

asociada a la meningitis.™?

En 1876 Dush relato que podia existir compromiso abdominal y Henoch en
1909 explicé que la enfermedad no solo afecta a nifios, sino a los jévenes y
a las personas de la tercera edad; analizando de forma detallada la purpura,
documentando el compromiso cutaneo, visceral, abdominal, neuroldgico

renal cardiaco y pulmonar.?

William Osler en 1914 describié la asociacién de las lesiones viscerales y la

parpura.t



Eduard Glazmann en 1920 fue el primero en acercarse a una etiologia y
desarrollar la teoria de que la sensibilizacion podia ser la causa de una

purpura anafilactoide secundaria a una infeccién.*?

El verdadero conocimiento de las purpuras fue descrito en enero 13 de
1923 por Harold W. Jones y Leandro M.. donde entrelazaba la descripciéon
de la purpura vascular, trombocitopenica y palpable, que se observaba en las

vasculitis leucocitoclasticas.?



CapituloI SISTEMA CIRCULATORIO

Esta constituido por corazén, arterias, vasos capilares y sangre. La sangre
es impulsada por el corazén, recorre las arterias de didmetro creciente hasta
llegar a los vasos capilares que son de didmetro microscépico, a través de
cuyas paredes se realiza el intercambio de oxigeno y metabolitos por bioxido

de carbono y otros desechos de las células.*

Los constituyentes basicos de la pared de los vasos sanguineos son las

células endoteliales, las células del musculo liso y la matriz extracelular. °

La estructura de los vasos sanguineos esta compuesta por 3 capas:

e Tunica interna

& Seccion de
) una arteria

e Tunica media
e Tunica adventicia
Tlnica interna

Endotelia
Membrana
elastica

Tinica media

Timica externa

Fig.1 Tanicas del vaso sanguineo.

El aparato circulatorio se clasifica en sistema macrovascular y

microvascular.®
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Este Ultimo comienza con las arteriolas, que conducen la sangre a un
reticulado denso de vasos finos, los capilares, desde donde la sangre es

recogida en vénulas.®

ARTERIOLAS.

Se define arbitrariamente como el vaso sanguineo arterial, de didmetro
menor de 100um. Posee una pared muscular bastante gruesa y son las
responsables de la resistencia del flujo sanguineo.*

Por lo general presentan una l&mina eléstica interna bastante bien definida.®
Su tdnica intima se compone de células endoteliales aplanadas relacionadas
mediante zénulas occludens y nexos.* Desde la porcién basal de las células
endoteliales se extienden diverticulos a traves de la lamina basal y lamina
elastica interna formando contactos mioendoteliales con la  células

musculares lisas de la tGnica media.®

En su tanica media se compone de 1-3 capas de células musculares lisas

dispuestas en circulos concéntricos.®

La tunica adventicia se compone de tejido conectivo laxo, carece de lamina

elastica externa bien definida.*®

CAPILARES

Son vasos sanguineos mas pequefios con un didametro luminal de solo 10y;
forman el enlace entre el sistema arterial y el sistema venoso.*

La pared capilar esta compuesta por una capa de células endoteliales y una
lamina basal. Se reconocen 3 tipos diferentes de capilares: continuos,

fenestrados y sinusoides.®
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Los capilares continuos son el tipo mas comuan, se encuentran en todos los
tejidos musculares, en el encéfalo y en el tejido conectivo. Su calibre varia de

7 a9um.*

Los capilares fenestrados se caracterizan por presentar en sus paredes
minusculos poros y estos son hallados en la lamina propia del tubo digestivo,
rifiones y en glandulas endocrinas.®

En higado, bazo, medula O0sea, hipofisis y glandulas suprarrenales
encontramos capilares sinusoides, sus poros sSon Mas NUMerosos que en
los fenestrados, al grado que en algunos lugares las células estan en

contacto directo con la sangre.®

VENULAS
Existen 2 tipos:
e Vénulas poscapilares

e Vénulas musculares

Las vénulas poscapilares estan formadas por la union de los capilares y se
componen de una delgada capa de endotelio, en el cual las células estan

relacionadas mediante contactos de oclusion.

Las vénulas musculares a menudo acompafan a las arteriolas pero se
diferencian de ellas porque presentan un contorno irregular y la luz suele

estar colapsada.*®

CELULAS DE MUSCULO LISO VASCULAR
Son predominantes en la capa media vascular y son responsables de la
vasoconstriccidbn y vasodilatacion en respuesta a estimulos normales o

farmacoldgicos.®
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Sintetizan colageno, elastina y proteoglucanos, emigran a la tdnica intima
de los vasos Yy proliferan después de la agresion vascular, mediando el flujo
sanguineo, siendo reguladas por los promotores e inhibidores del

crecimiento.®

ENDOTELIO

El conjunto de células endoteliales, forman un epitelio plano simple que
recubre la cara interna de los vasos sanguineos.

Sus funciones son:

- Constituir una barrera de permeabilidad selectiva para el intercambio de
sustancias entre la sangre y los tejidos.®

- Secretar sustancias con accién sobre la coagulacion sanguinea como la
prostaciclina (PGly) y oxido nitrico (NO) que inhiben la adhesion de los
trombocitos por lo que ambos tienen accion vasodilatadora .2°

La prostaciclina se forma a partir de acidos grasos, su sintesis es
estimulada por histamina, bradicina, trombina serotonina, cininas, etc. Tiene

una vida media de 6 min. 8

- Regular la funcién de la trombina mediante la produccion de sulfato de
heparano, un glucosaminoglicano que acelera la actividad de la
antitrombina 1ll para inhibir la accién de la trombina. En la superficie
endotelial también encontramos a la trombomodulina, una molécula que
capta la trombina y regula su accion. La uniébn de ambas moléculas,
conjuntamente con fosfolipidos endoteliales y iones de calcio, activa la

proteina C de la coagulacién,que es un inhibidor de los factores V y VIII.2

- Segregar el factor de von Willebrand que favorece la adhesion de los

trombocitos a la pared celular, almacenados en los cuerpos de Weibel-

13



Palade que se encuentran unidos a las membranas. Por lo que tiene accion

estimulante de la coagulacién.®

La cantidad y el tipo de sustancias secretadas son reguladas por
mecanoreceptores de las células endoteliales, que reaccionan ante el
estiramiento y la tensiébn por desplazamiento a lo largo del endotelio
desencadenado por la presion y flujo sanguineo. La secrecion también es
afectada por sustancias disueltas en la sangre como el contenido de CO, y
02.6,8

- Libera tromboplastina tisular que activa el sistema extrinseco de la
coagulacion
- Elaborar la enzima convertidora de angiotensina (ECA), que transforma la

angiotensina | en angiotensina Il de fuerte efecto vasoconstrictor. °

- Regular los factores de crecimiento, entre los promotores se incluyen el
factor de crecimiento derivado de plaquetas (PDGF), factor de crecimiento
derivado de los fibroblastos (FGF), asi como la endotelina 1, los inhibidores
comprenden factor transformador de crecimiento beta (TGF-f)°

- Produce matriz extracelular: colageno y proteoglicanos.”

14



Capitulo I TEJIDO CONECTIVO

Los tejidos conectivos estan formados por macromoléculas, muchas de las
cuales son también componentes importantes del pulmén, rifidn, las paredes

de los vasos sanguineos, el humor vitreo y el liquido sinovial. ’

El tejido conectivo puede considerarse como un medio interno del organismo
ya que todo el intercambio de sustancias se debe realizar a través de él. Se
caracteriza por contener células y sustancia extracelular, que en conjunto se
denomina matriz extracelular, compuesta por fibras incluidas en una matriz
amorfa que contiene liquido tisular. Las fibras de tejido conectivo se dividen

en tres tipos, fibras de colageno, reticulares y elasticas. °

MATRIZ EXTRACELULAR (MEC).

Se secreta localmente y constituye una red en los espacios que rodean las
células. Conforma una proporcion importante de cualquier tejido. Actia como
reservorio de los factores de crecimiento que controlan la proliferacion

celular.®

La matriz extracelular de los vasos contiene colageno y elastina asi mismo
contribuye a orientar a las células emigrantes en los procesos de
cicatrizacion.’
Tres grupos de moléculas constituyen la MEC:

e Proteinas estructurales fibrosas, como los colagenos y las elastinas

e Glucoproteinas adhesivas

e Proteoglucanos y &cido hialurénico
Estas macromoléculas estan presentes en las uniones intercelulares y en las

superficies celulares y pueden ensamblarse con 2 organizaciones generales:

matriz intersticial y membrana basal.®
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COLAGENO

Son las fibras mas frecuentes en el tejido conectivo y la proteina mas
abundante en los vertebrados.’ El colageno se componen de una triple
hélice de tres cadenas polipeptidicas o formado por una repeticion de
aminoacidos siendo muy ricas en: hidroxiprolina y glicina, las cuales son
fundamentales en la formacién de la hélice.®’ La glicina existe en la parte

central de la hélice .*

El colageno fibrilar se sintetiza a partir de procolageno, una molécula
precursora derivada del preprocolageno que se transcribe a partir de los
genes de colageno. La formacion de fibras de colageno se asocia con la
oxidacion de residuos especificos de lisina e hidroxilisina por la enzima
lisiloxidasa extracelular, produciendo una union cruzada de células
adyacentes estabilizando de este modo la disposicibn ordenada que es

caracteristica del colageno.’

El colageno de tipo I, 1LV, y XI es conocido como intersticial ¢ fibrilar y es
el mas abundante, por lo general las microfibrillas contiene mas de un tipo

de moléculas .°

Colageno tipo I. Aparece en mayor cantidad en el organismo en dermis
vasos sanguineos tendones y huesos.®

Colageno tipo Il. Cartilagos, vitreo

Colageno tipo IIl. Organos huecos, tejidos blandos vasos sanguineos ®
Colageno tipo V. Tejidos blandos y vasos sanguineos °

16



Capitulo III SANGRE

Se considera un tejido conectivo liquido, dado que esta constituido por
células y “una sustancia intercelular” liquido denominado plasma. La
cantidad total de sangre en un adulto es de alrededor de 5 litros, que
representa entre el 7 y 8 % del peso corporal.*

Realiza diversas funciones respiratoria, nutritiva, excretora, inmunitaria, de
correlacion hormonal, equilibrio hidrico, transporte de los factores de la

coagulacion. °

Los elementos formes de la sangre son:

Eritrocitos. Tienen forma de disco biconcavo, carentes de nucleo, Se
encuentran unos 5 millones por pL en la sangre circulante, su funcion es
transportar O, y CO,. La hemoglobina es su principal componente quimico.

Su vida media es de 120 dias.*°

Leucocitos. Existen entre 4, 000 a 11,000 por uL. Son los encargados de la
respuesta inflamatoria contribuyendo a la eliminacién de diversos agentes asi
mMismo secretan sustancias protectoras como los anticuerpos, que combaten
a las infecciones. Son células con capacidad migratoria, abandonan el

torrente sanguineo para dirigirse a los tejidos.°

Plaguetas. Son derivados del magacariocito en la medula Osea por
fragmentacion del citoplasma. Su vida media es de 7 a 10 dias y no
presentan nucleo Tienen gran importancia en la coagulacion sanguinea por
su capacidad para agregarse unas con otras en respuesta a diversos

estimulos. Existen aproximadamente 300,000 por pL. '

17



Globulos
blancos

. oieiobulo rojo

FADAM.

Fig. 2 Elementos formes de la sangre.?

PLASMA SANGUINEO.

Es la porcion liquida de la sangre en la que estan inmersos los elementos
formes. Es salado, de color amarillento, traslicido y es mas denso que el

agua. El volumen plasmatico total se considera como de 40-50mL/kg peso.

El plasma sanguineo es esencialmente de composicibn compleja, su
conteniendo es de 91% agua, y las proteinas el 8% con algunos rastros de
otros materiales (hormonas, electrolitos, etc). Estas proteinas son:
fibrindgeno, globulinas, albuminas y lipoproteinas. Los componentes del
plasma se forman en el higado, las glandulas endocrinas e intestino.
También lleva los alimentos y las sustancias de desecho recogidas de las

células.

La sangre es un liquido viscoso, de color rojo claro cuando circula por las
arterias y rojo oscuro cuando lo hace por las venas. Su estado liquido le
confiere la desventaja de derramarse cuando el sistema vascular sufre una

perdida de la continuidad. *®

18



Capitulo IV. HEMOSTASIS

Conjunto de procesos bioldgicos, integrados, cuya finalidad es conseguir
que la sangre se mantenga dentro del sistema vascular, mediante la
formacion del coagulo. Estos mecanismos se desencadenan cuando hay un

traumatismo 6 lesién de forma esponténea en el organismo.®

La hemostasia cumple las funciones de sellar provisionalmente el sitio de la
rotura vascular y de iniciar los mecanismos de reparacion por lo que es un
fendmeno transitorio en el tiempo, autolimitado en su formacion y con

ubicacién especifica.?® *2

En la hemostasia participan tres mecanismos basicos: el vascular la

hemostasia primaria y la coagulacién plasmatica.®

MECANISMO VASCULAR
Al producirse dafio, la capa muscular se contrae con lo que se disminuye el

calibre del vaso y limita el flujo hacia la zona lesionada.?*?

HEMOSTASIA PRIMARIA

Cuando se produce una lesion vascular las plaquetas se adhieren en un
tiempo aproximado de 1 a 3 segundos a las estructuras del tejido conjuntivo
subendotelial, particularmente a las fibras de colageno, membrana basal y

microfibrillas, hasta formar una masa entre si8
COAGULACION PLASMATICA

Cumple la funcién de generar fibrina, para dar consistencia y estabilidad al

coagulo.® También llamada hemostasia secundaria.?

19



Capitulo V. PURPURAS

Extravasacion de hematies a la piel, como consecuencia de trastornos
hematolégicos, de la coagulacién, o de los vasos sanguineos. ®
Las lesiones que se caracterizan por no desaparecer al ocasionar algin

tipo de presion.®

Se clasifican morfolégicamente de acuerdo con su tamafio: las de tamafio
menor a 2 mm se denominan petequias, las de mas de 1 cm son llamadas
equimosis, y las de tamafio intermedio constituyen la puarpura propiamente

dicha, que puede ser palpable 6 no palpable. *°

Existen clasificaciones de acuerdo a su etiologia, cantidad de plaquetas y su

tipo y se enlistan a continuacion:

CLASIFICACION DE LAS PURURAS POR SU ETIOLOGIA ™

No palpable, no vascular Palpable vascular o angiopatica.

Disminucion en el nimero de plaquetas

(trombocitopénicas) Vasculitis  por  hipersensibilidad

asociada a agentes precipitantes.

Alteracion de la funcién plaquetaria

(trombopatica) Asociada a neoplasias

., ., Asociada a desordenes cronicos
Alteracién de la coagulacion.

persistentes.

20



Clasificacion de acuerdo al nimero de plaquetas.

Pdrpuras trombocitopénicas inmunoldgicas
o lIdiopatico:agudo, crénico y recurrente
0 Secundarios (sintomatico)
- Drogas
- Lupus eritematoso sistémico
- Postranfusional
- Sindrome de Evans
- Isoinmune neonatal
- HIV-SIDA
Angiopatias
o Sin alteraciones en los componentes plasmaticos de coagulacién
- Vasculitis
- Pdrpura alérgica
- Mecénica

- Otros (senil, simple, mesenquimatopatias, etc.)

0 Asociado a déficit plaquetario.
- Von Willerbrand
- Alteracion de fibrindgeno
- Alteracion de protrombina
Parpuras por anomalias en la funcién plaquetaria
o Congénitas.
- Bernard Soulier, Glazmann
o0 Adquiridas.
- Uremia
- Sindrome mioproliferativo

- Disproteinemia (Waldenstrom)

21



Parpuras con numero de plaquetas elevado
o Primario: Sindrome proliferativo (trombosis esencial y otros)

o Secundario: Sindrome inflamatorio, neoplasias*®

Clasificacion internacional.

Pdrpuray otras afecciones hemorragicas
e Pdrpura alérgica
e Defectos cualitativos de las plaguetas
e Otras purpuras no trombocitopénicas
e Purpura trombocitopénica idiopatica
e Otras trombocitopénias primarias
e Tombocitopénia secundaria
e Trombocitopénia no especificada
e Otras afecciones hemorragicas especificadas

e Afeccién hemorréagica, no especificada **



Capitulo VI PURPURAS VASCULARES

Definicién.

Corresponden a un grupo heterogéneo de desordenes clinicos no
trombocitopénicos, caracterizados por manifestaciones hemorragicas
localizadas principalmente en la piel, también se describen lesiones a nivel

de la mucosa nasal, oral, tracto gastrointestinal y aparato genitourinario.'®

El cual es producido por la incapacidad de los vasos sanguineos de
desempeinar su funcion en la hemostasia primaria, debido a una
anormalidad en la microvasculatura que puede ser endotelial con o sin
compromiso de subendotelio. 8*°

No presentan alteraciones en el numero, funcion plaquetaria o en los factores

de la coagulacién.’

La lesion vascular se puede originar por:
e Alteracion en el tejido vascular o perivascular
e Lesion toxica inflamatoria
e Reaccion inmunoldgica

e Traumatismo."’
Se dividen en congénitas y adquiridas.
Congénitas. Su aparicion suele producirse entre el segundo vy tercer
decenio de la vida por lo que son raros en la consulta pediatrica y pueden

comprometer al propio vaso o al tejido conectivo.'’

Adquiridas. Se presentan con mayor en la edad pediatrica.'’
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CLASIFICACION.

{ PURPURAS VASCULARES }

[ CONGENITAS ]

!

: : s )
Telangiectasia hemorragica
hereditaria(Sindrome de
Rendu-Osler-Weber).
Hemangioma Cavernoso

< : J

p

Desordenes hereditarios en el
tejido conectivo
Sindrome de Ehlers-Danlos.

Sindrome de Marfan.

Pseudoxantoma Elastico

\

N

{ ADQUIRIDAS

|

|

/PUrpura simple

Parpura senil

(amiloidosis, Crioglobulinemia)
Parpura facticia

Parpura mecanica

Parpura asociada a infecciones. *°

A

Parpuras hipergammaglobulinemicas

~

_4

. Y
Purpuras Metabolicas
Escorbuto.
Sindrome de Cushing y Terapia
esteroidea.
\ 4
. = I
De base inmunoldgica
Parpura de Henoch-Schénlein.
Sensibilidad Autoeritrocitica.
Sensibilidad Medicamentosa.
\ 4
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GENETICA

Sindrome _de Ehlers Danlos IV Esta relacionado con mutaciones del gen

COL3AL1 que codifica para el colageno lll, constituyente esencial del tejido
conectivo de las paredes vasculares intestinales y uterinas, aunque también

de la capsula articular y de la piel.**

Sindrome de Rendu-Osler-Weber. Enfermedad autosémica dominante

hereditaria, 2° caracterizada por la asociacién de malformaciones vasculares,
esta relacionada con mutaciones de por lo menos dos genes diferentes
(ENG)localizado en el cromosoma 9 y el (ALK1)ubicado en el cromosoma 12

, que codifican receptores de membrana implicados en la angiogénesis.?

Pseudoxantoma elastico Su forma de transmision y expresividad son

variables: 30% son formas autosémicas recesivas, 10% autosdmicas
dominantes y el 60% restante son formas esporadicas La afeccion esta
relacionada con las mutaciones del gen ABCC6 situado en el cromosoma 16,
que codifica para un transportador transmembrana de funcion desconocida,

cuya expresion es principalmente hepatica y renal.*

Sindrome de Marfan. La anomalia es un rasgo genético “dominante”, es

causado por un gen anormal en el cromosoma 15, normalmente, éste es el
gen que se ocupa de la produccion de una glucoproteina extracelular
denominada fibrilina-1 (FBN1), un componente esencial del tejido conectivo
que, aparentemente, contribuye a su fortaleza y elasticidad.?®

Hemangioma cavernoso. Estudios han reportado que el gen comprometido

en el crecimiento vascular en la regién 5q31-33 y también se ha encontrado
pérdida de la heterocigocidad para marcadores en el cromosoma 5q en

hemangiomas esporadicos.?*
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Capitulo VII PURPURAS VASCULARES CONGENITAS

4 N

o Telangiectasia hemorragica

CONGENITAS |[=mp hereditaria (Sindrome de Rendu-
Osler-Weber).

o Hemangioma Cavernoso Gigante.

A /

TELANGIECTASIA HEMORRAGICA HEREDITARIA. (HHT)

También llamada  Sindrome de  Rendu-Osler-Weber).Enfermedad
caracterizada por multiples malformaciones mucocutaneas y
malformaciones arteriovenosas. %> % %/

Produce multiple dilataciones vasculares en las membranas y en las
mucosas del tracto aéreodigestivo.”® Es generalmente reconocida durante la
segunda y tercera décadas de la vida debido a la presencia de

telangiectasias de la piel y la mucosa. No presenta predileccién por género.
22,27

La prevalencia estimada de HHT es de 2-20 por 10000 habitantes, aunque
se cree que se encuentra subdiagnosticada, %’ se presenta en pacientes de
Anglo-germénicos, latinos, escandinavos, de ascendencia judia y
japoneses.®

Al igual que las otras purpuras de origen vascular no presenta alteraciones
en el recuento plaquetario. Pero su tiempo de sangrado suele ser mas

prolongado.
MANIFESTACIONES CLINICAS.

P4pulas menores a 5 mm mas prominentes en cabeza, cuello, mucosa oral,

mucosa nasal y orofaringe.'® *Rara vez se presentan en el térax en las vias
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digestivas y genitourinarias.*?> La mayoria de estas lesiones son claramente

visibles en la piel, mucosa de la cavidad oral y dentro de la nariz.?

Las lesiones orales, con frecuencia son observadas, en los labios, el dorso
de la lengua, paladar y mucosa bucal, son las mas faciimente
reconocibles.?®Se han reportado casos de pacientes con lesiones en el piso
de la boca y en el frenillo del labio superior. Cominmente se observan

pdrpuras en mucosas ya que cualquier traumatismo por muy minimo que

sea suele ocasionar sangrado.?’

Fig. 3 Lesiones purpdricas en el labio inferior.

7,17,21

Presencia de hemorragias gingivales prolongadas asi como epistaxis
causada por la ruptura de los vasos en un 90%, siendo esta dificil de tratar
ya que a lo largo de generaciones se han desarrollado distintos tratamientos.
Gran cantidad de métodos pueden lograr una reduccion, pero parece ser
imposible detener la epistaxis permanentemente. La explicacion mas
probable para la repeticion de epistaxis a pesar de la terapia es,

neoformacion de telangiectasias.?#%02829
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Fig. 5 Presencia de gingivitis Fig. 6 Paciente con epistaxis

La telangiectasia del tracto gastrointestinal afecta al 13 a 45% pacientes
puede presentarse anemia aguda y hemorragia gastrointestinal. Otras
manifestaciones pueden incluir poliposis de colon. Algunos pacientes
presentan embolias pulmonares, que se resuelven después de la correccion

periodontal de las telangiectasias gingivales. ?°

Las personas de la tercera y cuarta década de vida presentan con mayor
frecuencia malformaciones pulmonares en un 15-30% de los casos, que
consiste en una conexion arteriovenosa directa entre la arteria pulmonary la
vena pulmonar causando hipoxémia. Y se manifiesta por dolor en el pecho,
neumotérax e infartos pulmonares. La hipertension arterial pulmonar es rara,
debido al alto gasto cardiaco sistémico arteriovenoso. Se cree que puede

ser un detonante para las complicaciones cerebrales .%

La malformacién arteriovenosa (MAV) cerebral afecta a un 5 a 15% de los
pacientes y puede conducir a sintomas como dolor de cabeza, migrafia
convulsiones, ataques isquémicos transitorios, trombosis cerebral

secundaria, hemorragia intracerebral y subaracnoidea.®
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Telangiectasias han sido estudiado histolégicamente, pero rara vez en vivo.
La endoscopia es un método que emite la posibilidad de estudiar las

telangiectasias nasales en vivo, durante un estudio de rutina de la nariz.?°

Se puede obtener un diagnéstico clinico en la presencia de 3 de 4 criterios:
= episodios recurrentes de epistaxis
= Mdltiples telangiectasias
= Malformaciones viscerales arteriovenosas, (gastrointestinal,
pulmonar, hepatica, cerebral, la columna vertebral)®’

= Historia familiar de parientes afectados de manera similar.

Los pacientes con solo 2 criterios principales deben ser reportados como
sospechosos Yy seguidos de cerca debido al incremento de los rasgos de la
enfermedad a la edad avanzada. %

El diagndstico diferencial incluye enfermedad hepatica benigna, el sindrome
de CREST, y ataxia-Telangiectasia *’

TRATAMIENTO

El tratamiento debe ser individual para cada paciente debido a las diversas
manifestaciones clinicas.?®

Las telangiectasias de la piel y mucosas suelen tratarse por razones

estéticas por medio de laser o de la extirpacion de la lesién.?’

En la epistaxis el tratamiento dependera de la duracion y frecuencia,
basandose en normas de higiene, evitar el estrés fisico y el trauma nasal.
Las hemorragias nasales frecuentes pueden ser tratadas con cirugia laser o

electrocauterizacion.?®

La embolizacibn endovascular puede necesitarse para tratar vasos

sanguineos anormales en el cerebro y otras partes del cuerpo.?’
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Se recomienda profilaxis antimicrobiana antes de cualquier tratamiento
quirdrgico para la prevencién de endocarditis bacteriana. EI mantener una
Optima higiene puede reducir la incidencia de bacteremias en los
procedimientos dentales %’

Los odontélogos pueden ser los primeros en identificar a los pacientes con
HHT y como tal desempefiar un papel clave en la remisioén oportuna de estos

pacientes y sus familiares.?

HEMANGIOMA CAVERNOSO

Constituyen los tumores mas frecuentes en la infancia con una
representacion de 6.2% del total de las lesiones vasculares. Son mas
comunes en el sexo femenino, en relacién 3:1.3*

Proliferacion benigna de canales vasculares grandes pequefios, que pueden
estar presentes al nacer o manifestarse durante la infancia. La mayoria se
localizan en la piel, pudiendo ser planos o elevados y cubrir extensiones
considerables de la piel; estas lesiones suelen conocerse como “marcas de
nacimiento”. %

Los hemangiomas pueden encontrarse en cualquier organo del cuerpo,
siendo de mayor preocupacion aquellos ubicados en el encéfalo 6 vias
respiratorias, cuyo y los hemangiomas de la cara por su importancia

estética.®*

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los hemangiomas de la cavidad oral suelen ser elevados, a menudo
multinodulares y nitidamente rojizos, azules. Los hemangiomas pueden
aparecer en cualquier parte del cuerpo pero son mas frecuentes en labios y
lengua, su caracter muntinodular le confiere a la superficie dorsal un aspecto

arracimado o polipoide.?®
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Los hemangiomas intramusculares pueden localizarse en cualquier zona de
las partes blandas de la cabeza y el cuello; pueden existir malformaciones
arteriovenosas capaces de afectar tanto las partes duras como blandas.
Estas raras lesiones se expanden en la mandibula y son indoloras. La
auscultacion con el estetoscopio revela un soplo , debido al flujo de la sangre
através de las vias vasculares anémalas.*

En la cara se observa un hemangioma conocido como mancha en vino de
Oporto. Suelen ser unilaterales y parece seguir las divisiones del nervio

trigémino.?*

Fig. 7 Lesion unilateral que parece seguir la divisiones del trigémino.

Las lesiones pueden ser en réseas en la infancia, pero tienden a convertirse
en vinoso con la edad, después de la cuarta década, pueden tener superficie
irregular. En pocos nifios la lesion puede llegar a ser mas claro con la

edad.*?
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Fig. 8 Purpura en vino de Oporto

La ulceracion es la complicacibn mas comun, presentandose en 5-13% de
los casos, pudiendo ser ésta muy dolorosa, especialmente en la region
peribucal y perianal. Este puede sangrar o sobre infectarse. El sangrado
cede con la compresion, aunque se han reportado casos de hemorragias
masivas de dificil manejo. La sobre infeccion generalmente esta limitada a la
piel, pero puede complicarse con una celulitis u osteomielitis. Signos de
alerta son exudacion de la piel circundante, supuracion, calor, sensibilidad,

dolor y fiebre.®

Fig. 9 Ulceracion y sangrado escrotal de un neonato

Los criterios de diagnostico para los hemangiomas son:
» Se manifiestan en las primeras semanas de vida.
= EI50% con minima expresion al nacimiento (teleangiectsia, macula,

equimosis).
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= Desarrollo progresivo hasta el afio, con desarrollo neonatal rapido.

= Crecimiento proporcionado al del nifio 1-2afios.

= Reabsorcion a partir de los 2 afios hasta los 10 afios.

= Consistencia blanda y caliente al tacto.

= No desaparecen al realizar diascopia.

* Presentes en prematuros con menos de 1500grs

= Complicaciones: ulceracién, hemorragia, oclusion, insuficiencia
cardiaca, coagulopatia.

= Resolucién espontanea del 90%.*

TRATAMIENTO
La mayoria de los hemangiomas infantiles se dejan sin tratamiento hasta la

pubertad en espera de involucion espontanea.

Los corticosteroides sistémicos son el tratamiento de eleccién a dosis inicial
de 2 a 3 mg/kg/dia de prednisona o prednisolona, administrada una vez al
dia, por la mafiana. Lo mas frecuente es conseguir una detencién del
crecimiento, mientras que la disminucién de tamafio se observa en menos de
la mitad de los casos. La administracion intralesional de corticoides a
intervalos de entre 4 y 8 semanas es un tratamiento efectivo que consigue

evitar los efectos adversos de los corticoides sistémicos.

La ciclofosfamida a dosis bajas se ha descrito efectiva en un lactante de 15
semanas con multiples hemangiomas cutaneos, afectacion hepética e
insuficiencia cardiaca congestiva refractaria a corticoides, en el que se

obtuvo respuesta tras 2 ciclos de ciclofosfamida separados por 10 dias.*

Se ha registrado que los hemangiomas mucocutédneos, especialmente las

mancha en vino de Oporto responden al tratamiento con laser.?*
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La extirpacién quirargica y el empleo de agentes esclerosantes se realiza

por razones funcionales o estéticas.*

/ Desordenes hereditarios en el tejido \
CONGENITAS — conectivo
v" Sindrome de Ehlers-Danlos.
v" Sindrome de Marfan.
v Pseudoxantoma Elastico
\ 4

SINDROME DE EHLERS DANLOS (SED)

Comprende una serie de enfermedades y genéticamente heterogéneas que
derivan de algun defecto en la sintesis o la estructura del colageno fibrilar.*?
El tipo vascular de SED se debe a una anomalia del colageno tipo Ill. La
prevalencia, teniendo en cuenta todos los subtipos es de 1 de cada 5000
habitantes, el tipo IV es una forma poco comun, *°

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacientes con este sindrome presentan fragilidad vascular. Puede estar
acompafiado de dolor articular crénico y tiempos de sangrado prolongados.*®
Presentan una piel transldcida, con hiperlaxitud, extremadamente

fragil.'°Manifestaciones purpuricas cutaneas ante cualquier traumatismo.
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Fig. 10 Hiperlaxitud de la piel y presencia de parpura

La fragilidad de la piel se manifiesta por una tendencia acrecentada de
parpuras a pesar de que no existen anomalias en la coagulacion e incluso, a
veces, de manera espontanea. La cicatrizacion, a menudo, se retrasa y las
cicatrices pueden estar asociada a cicatrizacion queloide y atrofica. La
hiperelasticidad de la piel, es examinada a nivel de los codos o del dorso de
las manos, es habitualmente minima o esta ausente.®

Fig. 11 Cicatrizacion atrofica

Presencia de equimosis en todas las zonas anatomicas que pueden verse
afectadas, de manera amplia con una tendencia hacia las arterias de
mediano y gran calibre; con frecuencia se incluye la aorta, las ramas distales
de la aorta, especialmente la renal, mesentérica, iliaca y arterias femorales,

también son afectadas.®’
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Los pacientes refirieren episodios recurrentes de conjuntivitis, escleritis. que
empeora durante el invierno, a la exploracién revelan méaculas y papulas

purpuricas en piernas®®

La piel es extremadamente delgada, translicida y palida. Con textura lisa,

suave Yy aterciopelado. Las venas bajo la piel son claramente visibles, en el

térax, los hombros y en ocasiones en el abdomen. Las extremidades
7

presentan envejecimiento prematuro.’

Fig. 12 Extremidades superiores con envejecimiento prematuro

Una caracteristica es el aspecto facial (acrogeria) definida por, rostros
demacrados, pémulos prominentes y mejillas hundidas. Los o0jos aparecen
hundidos con una coloracion purpurica alrededor de ellos y telangiectasias

sobre los parpados.*’
Se puede presentar alteraciones en el sistema nervioso auténomo,
caracterizadas por fatiga crénica, mareos y presincope o desmayos. Los

pacientes refieren intolerancia por el frio y el calor.*°

La mucosa se desgarra facilmente cuando se toca con instrumentos. Las

suturas no se mantienen. La periodontitis generalizada de temprano inicio es
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una de las caracteristicas orales mas significativas del sindrome. Esto puede

conducir a la pérdida prematura de dientes temporales y permanentes. >°

Fig. 13 Periodontitis Generalizada

En cirugias periodontales 6 extracciones, la hemorragia puede ser dificil de
controlar durante procedimientos quirdrgicos. *3

La hipoplasia del esmalte se ve comunmente. Dientes premolares y molares
pueden presentar grietas profundas y largas cuspides. Los dientes parecen
ser fragiles y en ocasiones se presenta microdoncia El examen radiogréafico
a menudo revela que las raices estan deformadas. La lengua es muy
flexible. Aproximadamente el 50% de personas con el sindrome pueden tocar

el extremo de su nariz con su lengua.®®

Se presentan complicaciones a nivel digestivo y obstétrico. La mayoria de las
perforaciones se producen en el colon sigmoideo pero de vez en cuando
puede verse afectado el intestino delgado, también se han reportado rupturas
espontaneas del bazo y el higado. Hay un alto riesgo (50%) de las mdltiples

perforaciones de colon.>” %

El embarazo puede aumentar la probabilidad de una ruptura vascular en el
Utero, en particular en los uUltimos tres meses. El mayor riesgo se presenta
durante el parto yen el periodo post-parto ya que existe una mayor frecuencia

a hemorragias uterina.®®
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Las complicaciones poco frecuente que se pueden presentar son:
neumotérax espontaneos, aneurismas cerebrales y arritmias de la valvula

mitral. *°

TRATAMIENTO

El consumo de vitamina C ayuda a disminuir la fragilidad vascular. Se
recomienda no hacer deportes de colisién, ni levantamiento de pesas. *°
Digestivo. El tratamiento de eleccién es parcial, por lo tanto, la colectomia
con colostomia, posiblemente seguida de restablecimiento secundario de
continuidad. Por otra parte, el total de colectomia con ileostomia y el cierre
del muion rectal o ileo-rectal anastomosis puede ser propuesto a pesar de la
jovenes en edad de los pacientes, debido al riesgo de periddicas
perforaciones de colon.?’

Obstétrico. Se recomienda realizar cesarea para tener un mejor manejo de
las contracciones y de hemostasia.® El dispositivo intrauterino esta

contraindicado, ya que puede producir hemorragias o ruptura uterina.*°

SINDROME DE MARFAN

Es un transtorno de los tejidos conectivos del organismo, puede afectar al
corazén, vasos sanguineos, pulmones, ojos, huesos y ligamentos. Los
sintomas del sindrome de Marfan pueden ser leves o graves, y pueden estar
presentes desde el nacimiento o aparecer durante la adultez. Se estima que
su prevalencia es de 1 en 5000 habitantes.”

El sindrome se debe a un defecto en una glucoproteina extracelular

denominada fibrilina-1.°
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MANIFESTACIONES CLINICAS.

Comunmente son personas altas, delgadas con articulaciones muy flexibles,

con craneos dolicocefalicos , paladares altos y apifiamiento dental.**

Fig. 14 Apifiamiento dental

Extremidades superiores como inferiores suelen estar de desproporcionadas
con relacion al torso, con muestra de aracnodactilia. La columna puede
presentar escoliosis. En los casos extremos se presenta en el nacimiento

espina bifida.**

Fig. 15 Aracnodactilia Fig. 16 Escoliosis.
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La manifestacibn mas comun en la piel son las estrias atréficas, que se
produce en aproximadamente dos tercios de los pacientes las marcas
tienden a ocurrir en la ausencia de la obesidad, el rapido aumento de la
masa muscular, o el embarazo, y en sitios no asociados con una mayor

distension de la piel.***?

Fig. 17 Estrias atroficas

El problema mas grave es la debilidad de la aorta que afecta en algin grado
a la mayoria de las personas con sindrome de Marfan. Toda la sangre que el
corazén bombea ingresa con fuerza en la aorta, que a su vez se divide en
diversas arterias que llevan sangre oxigenada a todo el cuerpo. Cuando las
paredes de la aorta se debilitan (dilataciébn aértica), pueden rasgarse en
algunos lugares y permitir que la sangre se derrame dentro del pecho, el

abdomen o la pared misma de la aorta ocasionado lesiones purpuricas. *?

Las personas afectadas también pueden tener anomalias que afectan a las
vélvulas mitrales del corazon (prolapso de vélvula mitral). Las vélvulas del
corazén estan compuestas de dos o tres pliegues que s6lo permiten que la
sangre circule en un sentido a través de los mismos. En el sindrome de

Marfan, estas valvulas suelen tener un tamafio excesivo y ser muy flexibles.

40



Su movimiento durante los latidos del corazén puede permitir que la sangre

circule por un momento en sentido contrario y causar un soplo.**

Se han documentado casos en los que existe presencia de ectasia dural, en

ocasiones consecuente a traumatismos pero no en todos los casos.*

Alrededor del 50 %de las personas que padecen el sindrome de Marfan, el
cristalino de uno de los ojos se encuentra descentrado. La miopia y las
cataratas son otros sintomas comunes de este trastorno,
independientemente de si el cristalino ocular se encuentra en la posicion

correcta 0 no. Ademas, la retina puede sufrir desprendimiento. **

Entre las alteraciones primarias del pulmén se sabe que los pacientes con
sindrome de Marfan tienen mayor riesgo de sufrir neumotérax, que se
manifiesta como falta de aire y dolor de pecho, presentando coloracion
cianodtica en la piel debido a la falta de oxigeno. Otra alteracion del aparato

respiratorio que se ve en el sindrome es la apnea obstructiva del suefio.*
TRATAMIENTO

Deben ser manejados por un equipo multidisciplinario e incluye revisiones
oftalmolégicas y ortopédicas anuales; la intervencion quirirgica es necesaria

cuando la escoliosis excede los 45°.

El cuidado cardiovascular incluye electrocardiograma y ecocardiograma
anual hasta que la raiz adrtica excede los 45 mm, después de esto debe ser
mas frecuente. El tratamiento con R-bloqueadores se recomienda como
profilactico en la dilatacion de la raiz adrtica, ya que puede disminuir su
progresion, especialmente en aquellos con un didmetro aértico menor de 40
mm. Cuando la dilatacién adrtica alcanza los 55 mm en adultos 0 50 mm en
nifos se debe realizar cirugia profilactica con reemplazo de la aorta

ascendente y la valvula adrtica.*
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Fisioterapia para mejorar el tono muscular y actividad fisica moderada no

traumatica de acuerdo al compromiso cardiaco.*

Los pequefios neumotorax pueden desaparecer espontaneamente. En el
caso de neumotérax grandes, se tiene que extraer el aire que se encuentra
alrededor del pulmon. La colocacion de una sonda pleural entre las costillas,
dentro del espacio alrededor de los pulmones, ayuda a sacar el aire y

permite que el pulmén se vuelva a expandir.*®

Correccion de apifiamientos dentales en edades tempranas con aparatologia
removible (ortopedia) o bien en la pubertad con aparatologia fija (ortodoncia)

y asf evitar las cirugfas.*

PSEUDOXANTOMA ELASTICO

Enfermedad caracterizada por degeneracion y calcificacion de las fibras
elasticas, que afecta multiples o6rganos incluyendo piel, tracto
gastrointestinal, ojos y sistema cardiovascular. También conocida como

sindrome de Gronblad-Strandberg.*

Se estima una frecuencia de 1 en 100.000. Afecta a todas las razas, con

predominio en el género femenino.*"*®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Dentro de las diversas manifestaciones clinicas, las cutaneas son las mas
caracteristicas y las mas frecuentes en un 80% de los casos. Se presentan
habitualmente alrededor de los 30afos, siendo persistentes y en ocasiones
progresivas.

Las lesiones cutaneas constituyen los marcadores mas especificos de la
enfermedad. Consisten en pépulas purpuricas 6 anaranjadas, de 1-5 mm de
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didmetro, redondeadas u ovales, que se agrupan formando placas que se
distribuyen de forma bilateral y simétrica, preferentemente en areas de
flexion. Las zonas mas comunes son: axilas, parte lateral del cuello e ingles;

en ocasiones hay compromiso de mucosa oral, vaginal o rectal.*®*®

Fig. 18 Lesion purpurica en axila.

La piel finalmente adquiere un aspecto de “piel de naranja” por su superficie
irregular, discretamente arrugada y su consistencia flacida y laxa.*

Las alteraciones vasculares afectan sobre todo a arterias de mayor tamafio
pudiendo causar hipertension arterial, cardiopatia isquémica prematura y

hemorragia cerebral.*® %8

En el 85% de los pacientes se observa a nivel ocular las estrias angioides,
gue son secundarias a la ruptura de la membrana elastica de Bruch, y son
responsables de la ceguera producto de la esclerosis de la retina y
degeneraciéon macular, observandose ademas hemorragias retinianas.*’

El embarazo agrava las lesiones cutaneas, oculares y cardiovasculares; sin
complicaciones para el feto, sin embargo puede estar aumentada la tasa de

abortos.*®
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TRATAMIENTO.

No existe un tratamiento curativo para el pseudoxantoma elastico, el
tratamiento sintomatico se centra en tratar la degeneracién macular y la
neovascularizacion retiniana, mediante el uso de laser con resultados poco

eficaces y que no frenan la evolucién de la alteracién.*®

Algunos autores sugieren que el uso de suplementos vitaminicos del tipo A,

C y E, o de zinc y selenio resulta Gtil para prevenir hemorragias retinianas. *’

Las alteraciones dermatoldgicas se tratan con cirugia plastica y sélo desde
un punto de vista cosmético. Pueden ser necesaria las transfusiones tras
hemorragias gastrointestinales importantes y en casos de afectacion severa

de la valvula mitral puede precisarse la correccién quirdrgica.*’
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Capitulo VIII PURPURAS VASCULARES ADQUIRIDAS

/Pl]rpura simple \
ADQUIRIDAS ] - Plrpura senil

Pdarpuras hipergammaglobulinemicas

(amiloidosis, Crioglobulinemia)
Parpura facticia
Parpura mecanica

Purpura asociada a infecciones.

- /

PURPURA SIMPLE
Su etiologia es desconocida pero se asocia a vasculitis producida por los
salicilatos, y se presenta en ocasiones después de leves contusiones.

No presenta alteraciones en los examenes de laboratorio. *?

MANIFESTACIONES CLINICAS

Petequias 0 pequefas equimosis que se presentan con mayor frecuencia en
mujeres y que aumentan durante la menstruacion, siendo mas frecuente en
primavera y verano. Las equimosis se desarrollan sobre muslos, nalgas y
parte superior de los brazos. Teniendo preferencia en las extremidades

inferiores *

Fig. 19 Pdrpuras en piernas.
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PURPURA SENIL
Parpura espontanea que se presenta en pacientes de edad avanzada,
causado por la degeneracion del tejido conectivo que ocasiona que el lecho

vascular se haga mas fragil.*?

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Se manifiesta como pequefios hematomas o purpuras de color azul que
aparecen por pequefios traumatismos o zonas de presion debido a la ropa.
Se presenta con mayor frecuencia en cintura, cuelloy en el dorso de las
manos, antebrazos a consecuencia la exposicion solar. En ocasiones se
manifiesta en los sitios de presion de los lentes (sobre la nariz y en la region

temporal).**

Fig. 20 Purpura senil causada por degeneracion de tejido conectivo.

TRATAMIENTO

No existe tratamiento pero se recomienda a los pacientes que eviten la
exposicion a la radiacion actinica, ya que ésta acelera la degeneracion del
colageno.*?
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PURPURAS HIPERGAMMAGLOBULINEMICAS

Crioglobulinemia.

Es parte de un grupo de enfermedades que causan vasculitis: dafio e
inflamacion de los vasos sanguineos en todo el cuerpo. El trastorno se
agrupa en tres tipos principales, dependiendo del tipo de anticuerpo que sea

producido.>®

e Crioglobulinemia tipo |
e Crioglobulinemia tipo I
« Crioglobulinemia tipo 111 > >*

La crioglobulinemia tipo | esta relacionada con mayor frecuencia con el

cancer; los tipos Il y 1ll también se denominan crioglobulinemia mixta.°

Las crioglobulinemias de tipo Il y Ill, estan compuestas por I1gG e IgM y la
mayoria de ellas se consideraban esenciales, es decir, no se asociaban a

procesos malignos o autoinmunes.**

MANIFESTACIONES CLINICAS

Presencia de purpuras cutaneas principalmente en extremidades inferiores,
abdomen bajo y nalgas con brotes habituales, que produciendo
hiperpigmentacion residual. Artralgias en rodillas, tobillos y codos de forma

simétrica. Fatiga y parestesias en las extremidades inferiores.>
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Figura. 21

En la criobulinemia avanzada se puede presentar enfermedad renal, con
probable hipertension, hematuria, proteindria y sindrome nefritico. Elevada
prevalencia de compromiso hepatico con hepatomegalia y disfuncion

hepatica.>*

TRATAMIENTO

Los casos leves se pueden tratar evitando las temperaturas frias. Para
pacientes con hepatitis C y crioglobulinemia de leve a moderada, el
tratamiento estandar para la hepatitis C (interferon alfa con o sin ribavirina)
con frecuencia es suficiente. Sin embargo, la afeccién puede retornar cuando

se suspende el tratamiento.**

La crioglobulinemia severa, que compromete Organos vitales o grandes
areas de piel, se trata con corticosteroides y medicamentos que inhiben el

sistema inmunitario.®

Amiloidosis.
Se refiere a una familia de enfermedades en las cuales hay una
acumulacion de proteinas llamadas amiloides en los tejidos y O6rganos

corporales. Estas proteinas reemplazan lentamente el tejido normal,
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ocasionando insuficiencia del 6rgano comprometido. Existen muchas formas
de amiloidosis. El 99% de los casos suceden en individuos mayores de 40
afios de edad, con signos o sintomas poco especificos, como: fatiga facial,

dolor y sangrado gingival.>?

MANIFESTACIONES CLINICAS

En la amiloidosis, la purpura aparece en los territorios en que los vasos estan
infiltrados por sustancia amiloide y que debilita su pared. Es tipica la
aparicion de estrias longitudinales hemorragicas en los parpados, los codos,
y, en general, en los pliegues cutaneos, aunque también pueden aparecer

petequias y equimosis.

b !
Fig. 22 Equimosis presente en el parpado.

En alguna ocasion se ha observado un déficit aislado del factor X, debido a

que se une a la sustancia amiloide y es secuestrado de la circulacién.>
El deposito de amiloide ocurre frecuentemente, en cualquier sitio de la via

gastrointestinal, se manifiesta con: disfagia, sindrome ulcerativo,

anormalidades en la motilidad gastrointestinal 6 mal absorcion.*

TRATAMIENTO

Los medicamentos mas utilizados son el melfalan y la prednisona.>
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En pacientes con dafio cardiaco al momento del diagndéstico. En estos casos
se sugiere tratamiento con melfaldn oral continuo, a baja dosis, de la
siguiente manera: 4 mg/dia por tres semanas, después se retira durante dos

semanas y se reinicia con 4mg/dia durante cinco dias a la semana.”®

PURPURA FACTICIA

Lesiones autoprovocadas en al piel que pueden variar ampliamente en
morfologia y distribucion. Las lesiones se presentan en zonas facilmente
accesibles a las manos de los pacientes. Cada lesidn presenta bordes
irregulares. Los métodos que se utilizan para ocasionarlas son muy variados.

Suelen tener casi siempre un comienzo abrupto.

PURPURA MECANICA

Es bastante comun especialmente en nifio, caracterizada por la aparicion de
petequias en parpados y cuello, se observa sobretodo después de un ataque
de epilepsia 6 atagues excesivos de tos, y en cualquier situacion en que
aumente la tension de la musculatura facial. Los examenes de laboratorio no

presentan alteraciones.™

PURPURA INFECCIOSA.

Se deben a alteraciones de la pared vascular que produce adelgazamiento y
dafo vascular.

Existe una serie de infecciones virales, bacterianas y parasitarias capaces
de producir purpura, siendo el caso mas tipico el de la endocarditis
infecciosa, mostrando petequias en el fondo de ojo, en el fondo de saco

conjuntival y en el paladar.*
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Purpuras Metabdlicas

ADQUIRIDAS ]- v Escorbuto.

v" Sindrome de Cushing por Terapia
esteroidea.

ESCORBUTO

Es causada por un déficit en la ingesta dietética de vitamina C, con
alteraciones de la integridad en la pared vascular y los mecanismos de
reparacion de las heridas. Se presenta en paises con problemas de

desnutricion.?®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Se presentan lesiones purpuricas en mucosa oral y piel. Suelen producirse
por estimulos traumaticos; pero en el escorbuto grave las purpuras aparecen
espontdneamente. Las fibras de ligamento periodontal también pueden estar

afectadas y observarse enfermedad periodontal grave.?®

Es caracterizado por una debilidad progresiva, encias inflamadas a menudo
sangrantes, articulaciones sensibles e inflamadas y una gran tendencia a la
equimosis o absorcion de sangre por los tejidos, por la ruptura de vasos
sanguineos. A menudo la anemia se presenta como resultado de la
hemorragia. Presentan fatiga, una alta tendencia a las infecciones
respiratorias, petequias y la facilidad de sangrado. El escorbuto produce una
hemorragia perifolicular que se manifiesta por lesiones purpulricas que

rodean al foliculo piloso.>*
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Fig.23 Pdrpuras que rodean el tejido piloso

Pueden aparecer ulceras o0 heridas persistentes e infectarse

secundariamente.?®

TRATAMIENTO
Ingesta adecuada de acido ascorbico, las alteraciones vasculares son

reversibles.

SINDROME DE CUSHING POR TERAPIA ESTERIODEA

Hay dos tipos de sindrome de Cushing: exdgeno y enddgeno. El exégeno es
el m4s comun y se presenta en pacientes que estan tomando medicamentos

semejantes al cortisol, tal como la prednisona.>

MANIFESTACIONES CLINICAS

Existe un aumento en el peso y un retardo en el crecimiento, en un alto
porcentaje.”’Presencia de estrias color plrpura principalmente en el
abdomen y muslos, axilas y gluteos. La implantacion del cabello es baja, con
aparicion de vello fino en la espalda y extremidades.>*
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Fig. 24 Estrias abdominales presentes en el sindrome de Cushing.

Por lo general son pacientes con cara de luna llena, mejillas prominentes,
plétora facial, hipertrofia del tejido adiposo en regién supraclavicular y

cervical posterior.>*

TRATAMIENTO
El tratamiento depende de la causa del sindrome. Si es debido a la toma de
corticoides, se recomendara su supresion si la causa que los indic6 como

tratamiento lo permite. °
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De base inmunolégica

v' Purpura de Henoch-Schénlein.

v" Sensibilidad Autoeritrocitica.

ADQUIRIDAS | ==y v" Sensibilidad Medicamentosa.

\

PURPURA DE HENOCH SCHONLEIN. (PHS)

Es una de las formas mas comunes de vasculitis en la infancia. ,Con una
incidencia anual de aproximadamente 13 a 22 casos por cada 100 000nifios,
con una mediana de 6 afios y mayor frecuencia en varones en los meses de

invierno. °¢°7

Se desconoce su etiologia pero se ha asociado a una respuesta inmune a
picaduras de insectos, medicamentos, infecciones virales o bacterianas y a la
ingesta de algunos alimentos; existe una elevacién en la concentracion
sérica de IgA en 50-70%.°°

Existe evidencia reciente de que esta asociada a infecciones de
estreptococos del grupo A, virus del Epstein —Barr, varicela y parvovirus
Involucra comunmente los pequefios vasos de la piel, intestino, glomérulo y
abdomen.*

La PHS tiene una duracion del episodio de 3 a 6 semanas y remision hasta

en el 50% de los casos.”®

MANIFESTACIONES CLINICAS.
Las lesiones caracteristicas de la PHS son exantema de tipo urticarial, que
se torna maculopapular, petequial o purpurico, con lesiones palpables de

pequefios o0 medianos elementos, confluentes o en largos parches,
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localizados en las superficies extensoras, con predileccion en los miembros
inferiores y los gluteos en forma simétrica. >’
Las lesiones tipicas no se blanquean a la compresion y no producen picazon.

Rara ves pueden encontrarse pdrpuras, en manos, pies, cara y mucosas.®

Fig. 25 Pdrpura en extremidades inferiores de forma simétrica.

Fig. 26. Purpura Henoch-Schénlein en gluteos y piernas.

55



La afeccion renal es la complicacibn mas frecuente de la PHS se presenta
en 20 a 49 % de los pacientes, las manifestaciones incluyen hematuria,
proteinuria sindrome nefritico y generalmente aparecen en las primeras
cuatro semanas del inicio de la purpura. Algunos pacientes pueden tener
nefritis hasta un afio después de esta. En un estudio realizado se comprobd

que hay mayor incidencia de padecer nefritis depués de los diez afios.””

El 50% de los pacientes con uremia y purpura que reciben un transplante
renal presentan depdsitos de IgA en el injerto y el 10% pierde el rifidn
nuevamente por esta causa.®

Los pacientes con PHS pueden presentar dolor abdominal acompafado de
nauseas, vomito y melena. En un 5% pueden presentar complicaciones
graves como perforacion intestinal.>®

También pueden presentar dolor articular y limitacion de la movilidad de
varias articulaciones con edema evidente, sin deformacion y transitorio. Las
mas afectadas son rodillas y cadera pero no existe hemorragia intraarticular.
El diagndstico se basa en la clinica, caracteristicamente no hay trombopenia
ni alteracion de la hemostasia. La biopsia cutanea muestra depdsitos de IgA

y complemento.*®

TRATAMIENTO

Prednisona 1mg /kg/dia util para el manejo de la artritis y dolor abdominal
pero no se ha mostrado influencia en la duracién de la enfermedad o en la
frecuencia de las recurrencias.*®

Ciclosporina disminuye la progresion del dafio renal al disminuir la
proteinuria.la dosis inicial es de 1mg/kg/al dia combinado con prednisona y,
dos semanas después se incrementa la dosis a 2mg/kg/dia y se retira la

prednisona.®*°
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Formas mas agresivas: Metilprednisolona, ciclofosfamida, azatioprina y
plasmoferesis en poliferacion extracapilar difusa, ya que los pacientes tienen

un alto riesgo de evolucionar a uremia terminal. >’

SENSIBILIDAD AUTOERITROCITARIA

Trastorno infrecuente de las mujeres, caracterizado por dolor y quemazon
local que preceden a equimosis dolorosas localizadas principalmente en las
extremidades. Se ha sefialado la asociacion de este sindrome con
alteraciones psiquiatricas, estrés psiquico 0 procesos psicosomaticos.
También se ha observado en mujeres con depresion y ansiedad.*?

MANIFESTACIONES CLINICAS
Equimosis caracterizada por dolor y quemazén localizadas principalmente
en las extremidades. En ocasiones la enfermedad puede ser precedida por

traumatismos fisicos o quirdrgicos, puede pasar por periodos de remision.*?

Fig. 27 Equimosis en extremidades inferiores

TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion es la psicoterapia ya que los farmacos han sido

ineficaces.'?
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SENSIBILIDAD MEDICAMENTOSA

Las lesiones purplricas o por extravasacion de hematies de causa
medicamentosa pueden tener diferentes mecanismos patogénicos, siendo
mas evidente en zonas declives o extremidades inferiores.

Aunque puede ser causado por multitud de farmacos destacan los
analgésicos, antibidticos y vitaminas. Se localiza con mas frecuencia en
manos, mufiecas, genitales, mucosa oral, en forma de placas violaceas de
limites netos, a veces ampolloso-erosivas y que caracteristicamente,

recidivan en la misma localizacién cada vez que se administra el farmaco
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Capitulo IX MANEJO ODONTOLOGICO

Los trastornos hemorragicos constituyen uno de los problemas de mayor
interés a ser considerados por el odontélogo en su practica diaria. El tiempo
de sangrado prolongado amerita atenciéon cuidadosa para evitar las

complicaciones post-operatorias.*®

La historia clinica constituye el soporte mas importante para el diagnostico de
las enfermedades ya que en ella se registran los antecedentes familiares y
personales de hemorragia, uso de medicamentos, deficiencias nutritivas, asi
como el comienzo de la hemorragia, su naturaleza, localizacién y si es

espontanea o provocada.*

La consulta odontoldgica de los pacientes con fragilidad vascular, debe ser
en periodos cortos para evitar traumatismos por el tiempo prolongado del
tratamiento. El uso de dique de goma debe ser obligado para evitar lesionar

las mucosas.

Prevenir y controlar de procesos infecciosos intraorales, con el fin de
minimizar la necesidad de tratamiento quirdrgico. Profilaxis antimicrobiana
para la prevencién de endocarditis bacteriana, en pacientes que presenten
problemas cardiacos como son sindrome de Marfan, Ehlers-Danlos,
Pseudoxantoma Elastico, Sindrome de Cushing antes de cualquier

procedimiento como:

« Extracciones dentales.

« Procedimientos periodontales incluyendo cirugia, gingivectomia
e Procedimientos sobre la raiz, curetaje y remociones.

o Reimplante de dientes.

e Procedimientos de endodoncia.

« Colocacion en la encia de tiras con antibiéticos.
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« Instalacion inicial de bandas de ortodoncia, no de "brackets".
e Inyecciones de anestesia local entre los ligamentos.
e Limpieza profilactica de dientes o implantes cuando se espera

sangrado.
ANESTESIA.

Se debe tener un mayor cuidado al infiltrar el anestésico ya que podemos
ocasionar la purpura sobre todo en la técnica regional donde se han

registrado mayor nimero de casos.
EXODONCIA

Las hemorragias post-extraccion constituyen el riesgo mas frecuente de
enfermedades hematologicas por lo cual el tratamiento debe realizarse de la

forma menos traumaética.

Introducir en el alveolo un hemostatico como el Spongostan (espuma de
gelatina purificada) en el alveolo para una mejor cicatrizacion y asi evitar
hemorragias internas. También debe procurarse que en caso de necesitar

suturas estas no deben de ejercer demasiada tension.

Los dientes primarios no deben ser extraidos antes de su caida natural, se
deben realizar con el menor trauma posible. No se debe extraer mas de 2

dientes por sesion.
ORTODONCIA

La fuerza usada en el tratamiento ortodontico debe ser mas suave de lo
normal, dada la fragilidad del ligamento periodontal. Los dientes se mueven
rapidamente con fuerzas bien controladas La mucosa bucal es vulnerable de

dafiarse con aplicaciones ortodonticas.
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CONCLUSIONES

Las puarpuras vasculares son un trastorno caracterizado por multiples
factores, sus manifestaciones varian de acuerdo a las complicaciones que se

presentan en cada sindrome que las desarrolla.

Existe mayor prevalecia en mujeres, siendo las puUrpuras congénitas mas

frecuentes en la edad adulta y las adquiridas en la infancia.

Estos pacientes no presentan alteraciones en el recuento plaquetario, su
problema radica en la fragilidad de sus vasos que tiene diferentes causas
como: deficiencia de vitamina C, desordenes del tejido conectivo,

calcificacion de fibras elasticas y por enfermedades inmunoldgicas.

El estado de animo también puede ser un detonante de estas lesiones, se
han encontrado puarpuras en pacientes que sufren un cuadro de depresion,

ansiedad 6 estrés.

Aunque son muchas las causas que pueden consecuentar a la fragilidad
vascular, existe una mayor incidencia en época de invierno después de una
infeccion de vias respiratorias, por lo que es necesario un mayor consumo de
vitamina C en aquellas personas que presentan purpuras asociadas a una
enfermedad sistémica y en las que han tenido manifestaciones anteriores a

causa de infecciones, medicamentos o alergias.

Las lesiones purpdricas presentan una mayor incidencia en las

extremidades, gluteos y zonas de flexion.
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Cuando las lesiones no presentan causa aparente se debe sospechar de

maltrato fisico cominmente en nifios y mujeres.

Se pueden presentar complicaciones a nivel pulmonar, ocular,
gastrointestinal, cerebral, cardiaco y renal, que en ocasiones suelen ser

mortales si no se diagnostican a tiempo.

En ocasiones al eliminar al agente causal las manchas purpuricas

desaparecen y recidivan meses despues.

Muchas de estas enfermedades son tratadas con esteroides para eliminar la
sintomatologia presente, pero el tratamiento de estas suele ser
contraproducente en algunas ocasiones, puesto que en tratamientos de
largo plazo 6 en enfermedades que tienden a recidivar se han encontrado
casos en los que los pacientes han desarrollado sindrome de Cushing por

terapia esteroidea que también presenta manifestaciones purpuricas.
La mayoria de los tratamientos son paliativos, siendo el laser el Unico

tratamiento con efecto en la puarpura, con resultados favorables en los

reportes existentes.
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