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Sigamos_siempre adelante 

y cuando nuestras tuerzas 

y nuestros corazones 

nos digan ••••• 

Ahora sí, ya no puedo más, 

nos quedará 

la gran satisfacci6n 

de poder decir ••••• 

¡Lo 1ntent'l. 

y cuando trascendamos 

la raz&n de vi. Vir 
--

8onreir&mos al decir 

Ino logr'l 

•••• 

A. Claver1e. 

'. 
.... 

• 



A-MIS PROFESORES. 

A MIS COMPAÑEROS, 

A TI I 

X1 m~8 sincero agradecimiento 

por SUB enseffanz&s, 

por sus consejos, 

por su dedicación, 

por su comprensión 

y por su ayuda 

para ser alguien mejor. 
; 

Quienes compartieron 

inquietudes, 

quienes mostraron 

BU coraz6n como un hermano. 

Ellos ••• silenciosos testigos 

que a más de m~dicos 

comprendieron las virt~eB 

de lo humano. 

Quien supiete 

alentar el amor 

.,¡.' 

• 

para anhelar el mañana 

para entender el presente 

y para trocar en realidad 

tantoedesvelos. 



A USTEDE5. 

PequeRos travieaos 

por que el desvelo 

4e nuestras noches 

lee dej6 una sonrisa 

en vez de llanto, 

por que nuestro cansancio 

lee convirti6 el dolor 

en días 4e juego, 

por que nuestra abnegaci6n 

puso. en BU alma _. 

un duloe aueflo 

y pUdO oambiar 

• la angustia 

en un remanso de alegría 

en ustedes 

y en 10B eeree 

que les dieron 

la vida. 



nmIOB 

lNTRODUCCION y OBJETIVOS ••••••••••••••• 8 

GENERALIDADES • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • •• 9 

MATERIAL Y METODOS • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 

RESULTADOS . . ~ . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
DISCUSION , .•....••.••..••...• ~ ..•...•.. 
CONCLUSIONES 

BIBLIOOBAJ' U . 

• • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 

4 • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 

49 

50 

63 

65 

67 



IIft'RODUCOION • 

P11rpura es Wl grapo de enfermedades que por su. caracte­

rísticas lindan entre lo hemato16gico y lo inmuno16g1oo. 

En la presente reviai6n tengo por objetivos fundamentales pre.en­

tar las·teorías e investigaciones sobre el tema, así como loa m'to -

d08 terap'utioos de vansuard1a que .serán de suma utilidad para la ~ 

801uoi6n del miamo. 
'. 

B1 segundo objetivo e8 analizar 1a8 caraoterístioas de 108 C&80B 

diagnosticado. 7 manejados en nuestra lnetltuci6n entre enero de 

1980 7 Julio de 1986. 

88 incl~8 en el esquema de desarrollo un bosquejo breve de loa 

tao~oreB que intervienen en la hemos tasia, oon un enfoque hacia la 

normalidad y anormalidad de lae plaquetas'7 de 108 vaS08 sanguÍneos, 

ya que las manifestaciones de la pdrpura •• tin determinadas por el 

funolonam.iento anormal de estoe elementos. 

Bspero que •• ta'revi816n permita actualizar al ouerpo m'dioo los 

oonooimientos ciant!fioo-tecno~6g1oos y auxiliares de diagn6stico 7 

tratamiento vigentes. 
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GENERALIDADES 

Plirpura ee un gnlpo de enfenBedadee olq& principal aa -

nifeatac16n clínica de inicio ee el sangrado en piel 7 muoosas, re ~ 

portindoBe en el l~ de loa oaeos (1) (2). B1r.n en 1976, en contra­

poeioi6n a lo anterior publica el oaso d. una n1aa 4e ooho aftoe de 

edad que preaeot6 dolor abdominal tree meBes previos a lae manifea­

tacion.s cutáneas de púrpura. De igual manera Carol R. Le1cher 7 co­

autor.e hacen una revis16n de la8 manifestacionee neuro16g1cae de la 

pdrpura de Henooh Schonlein como dato clínico cardinal previo a 1a8 

'he"orrá&1- cuttlneaa (3). 

La obeervaoidn olínica y experimental puBO en evidencia que loe 

meoaniemos de produooidn de la pdr~ra eetdn en re1acidn a faotore. 

plaquetarios y vascularee, de lo que deriva un intento de cla8ifica­

oidn para BU mejor comprensidn. 

Por lo cual es necesario una breve revi8idn de la bioqu!m1ca, fi­

siología 7 pat~log!a de las plaquetas y de loa vaBO. sanguíneos, pe­

ra posteriormente introducirnoa en el por que de 10B m'tod08 tera -

pedtic08 actuales 

Las plaquetasl Bioquímica, :fisiología y patología 

Como es sabido las plaquetas derivan del megacarioa1to, o'lula de 

20 a 30 miar&metroe de v01dmen que pos.e varios ndcleó*r- en estado 

normal forman aproximadamente el O.3~ de la8 o'lulas nuoleadae de la 

m&dula 6a8a, su diá~etro e8 de 1.5 micr&metroB y por micr0800pía e1e~ 

tr6nica se han -identificado tres zonas funcionales (4)1 

1) Zona perif'rica que partioipa en la adhesidn 

2) Zona Gel-sol que partioipa en la contracci&n 

3) Zona de los organeloa que 8a la responsable directa de la 

contraoci6n 
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La cifra oODsiderada como normal ,en el reouento plaqueiario ee 

ha estableoido entre 140,000 y 440,000 por mm3, con UD& media de 

250,000 por miorol! tro Begdn el .'todo de Breohar '7 Croki te (5). 

Tomar eetos datos Oomo reterenoia ea importante, ya que existen 4111-

minuo1ones (por abajo de 150,000 plaquetas por micro11tro), que se 

denomina trombooitopenia 7 al exiatir manifestaciones purpdrioas s. 

angloban en las llamadas pdrpuras trombooitop'nioas. 

Bústen otras pdrpuras que se presentan ado. Con oitras de plaque­

tas normales 7 la alteraci6n reside en 108 vaaos sanguÍneos, por lo 

que se d.nominan plirpuru vasoular •• , lae ouales analizartf a4a ade­

lante. 

Oin'tica plaquetaria 

Aotualmente se eabe que la producoi6n de plaqu~ 

~t •• esta .mediada porunaaJ.t'a 'globul1na 'que-contiene oarbohidrato. '7 

es termoestabl&, pero ado. no ee ha precisado 8U sitio de producci6n 

(6), (7). Sin embargo al transfundir plasma libre de plaquetas a pa-. - . 

ei,ntes trombooitop&nioo. Be ha observado un incremento r4pido y 

sisn1fioativo de laa mismas. Tambi'n se ha observado correlaoi6n en­

tre el tamafto 7 la edad de 1aa plaquetas, en ouanto que las ... j6v~ 

nes Bon las mis grande. 7 .4a aotivaa desde el punto de viata meta~ 

lico (8). La exoepoi6n al respecto lo oODsti tlq'e el síndrome de Be%'­

nard SouIier en el oual las plaquetas Bon gigantes 7 presentan densa 

oondensaoi6n de loe gránulo. oitoplasmáticoB (9). 
Rappaport m~diante estudios isot6piCos oon cromo y iodo ~."tJ'8~:· 

que el 8~ de los tromóocitoB permaneoen en la oiroulaoi6n T el 2~ 

restante en el bazo(lO). Con este m'todO la vida media ee ha cuan­

tificado entre trea y doce días 7 que en loa pa~1ente8 trombooitop4-

niooa llega a tree-seis horaa(ll). 

Otro de los aepectos que 8e han demostrado ea que las oitraa de 
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plaquetas no guardan relaci&n oon lae manifestaciones de sangrado, 

pero si ae ha correlacionado que con'cifras de 40,000 plaquetaa por 

~oroli tro ee t'recuente el sangrado posterior a traumatilllDo 7 el -

sangrado .e presenta en t'orma expont4nea cuando las plaquetas se e~ 

ouentran por abajo de 10,000 por mie""li tro (1), (12). SiD. embargo 

HaLl 7 oole. reportan.un oaeo de ageneaia radial 7 trombocitopenia 

en el oual al nacimianto presentaba menos de 10,000 plaquetae por .. 3 

que peraisti6 durante diez mesea y posterior a dos cuadtos de hem0rr.! 

pa gastrointeetinal que amenazaroh la vida; ee mantuvo con tranat'u­

oionee plaquetariae profi14ctiO&a durante ocho meee •• A 108 dies me­

.ea da edad, eiD tratMiento de eost'n tema un ndmero de plaquetas 

de 10,000 a 15,000 por mm3, y ha permanecido aeintomitioa con un 1111 -

aero de plaquetas de aproximadamente 20,000 por mm3 a los dos aftos de 

edad (12). 

Bn el reci'n nao ido se ha reportadod1sm1nuci6n -trazu,itoria -4e ._­

la. cifrae de plaquetaa 7 no por ello ee coneidera pato16gioa mien -

trae no dure m'e de ~iete d1a8 7 no ae aeo01. oon enfermedadee ínter­

ourrantea, por ejemplo septicemia, neumonía, ooagulao16n intravaeou -

lar dieeminada (CID), 'tc. 

En Bujetos normalea la destrucci6n plaquetaria normal s. lleva a 

cabo por el sistema reticulo en40te1i&1 (SRE), el bazo y el hígadO. 

Recientemente se ha observado que en 108 Bujetos que tienen una . 

producoi6n reduoida de plaquetaa, 8e advierte recuperaci6n 7 supervi­

venoia normales de plaquetas marcada. radiact1vamente. Cuando b~ de~ 

truooidn aumentada de plaquetas, hay reouperaci6n defioiente y auper-' 

vivenoia muy breve de lae mismas. JIn loa paoientee oon hipereeplenie­

mo 88 obtienen oitrae de reouperaoi6n y supervivenoia intermedios (11), 

(14), (15), (16), (17). 
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Punoiones plaquetarias 

En 1882 ee d"oBtr6 que la preeencia de plaque­

topen1a ee asocia a enfermedades hemorrigicae 7 posteriormente se de­

mostraron lae propiedade. hemoet'tioae, que revisar' someramente, 

La hemoetasia, meoani.mo de conten016n de una h .. o~a, depende 

de la formac16n de odmulos hemoet't1voe o trombocitoe, así oomo tam­

b1&n de la aot1vao16n ooordinada de loe factore8 plaemit100B de la 

ooagulaa16n 1 de loe fen6meno8 vaeculare. aeociadoB a la les160 del 

endotelio vasoular. 

Bl fen6meno 1n10ial de la formaci6n del cdmulo hemoet4tico plaqu~ 

tario comprende lae siguientes tuDcionesl 

1) Adhes16n de lae plaqueta. al borde de la le816n, en •• te p~ 

08.0 una proteína de alto peso molecular llamada ~aotor de Von W111&­

__ .". brand juega UD papel importante (18). Se lleva a cabo por medio de 
~ . 

una gluooron1l traneferaealocalizada-en la membrana-plaquetaria con 

e8pecificidad para la oOl'gena, que libera a48noe1n 4ifostato (ADP), 

(19). 
2) Punc16n de agregaci6n, se produce con el camb10 de ~orma d1~ 

001de a e.tlriea 1 ee libera ADP de los gránulos de almacenamiento 1 

el ADP por sí mismo oontinúa la reaoai6n de liberaoi6n. 

3) Funci6n de 11beraci6n, en esta reaoci6n se libera el factor 
4· 

3 plaquetario (~3P), que es un toefolípido de la membrana que inter-

viene en la ~aee plasmática de la ooagulaci6n. Eete factor se libera 

por aglutínaoi~n, 18s16n plaquetaria, proetaglandtna B2, eerotoniDa 7 

trombiDa. Un mecaniemQ secundario e., induoido por la trombina, la 11-

beraci&n intracelular de 40ido araquid6n1co del foatolípido de la -

membrana plaquetaria, dicho.:4oido ee convierte a endoper6xido por • 

aooi6n de la c1clooxigenasa. Loe endoper&x1doB se convierten en trom­

boxano A2 (fA2), sustancia que a eu vez induce la liberaoi6n de ADP. 
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... permite el cl'ecimiento del tap6n hemoetitioo. que depende . , 
d. la naturaleza autocontinua de la r •• oc16n de liberaci6n (20). 

'actores vascularee de 1& hemoetasia 

ObserY&cion8S clínicas han de.O! 

trado que se requiere menos del l~ de laa plaquetas en la circulac­

cid'n para mantener de manera cont{nua la integridad vascular, ei.ndo 

'sta otra de las funcione e de la plaqueta (21). Beto .e lleva a cabo 

mediante la producci6n de prostaglandina endoperoxidasa para el .eta. 

boliemo de la8 o'lulae endct&;ell*l.e •• Bu. la troDlbooitopenia .e ha 01>­

.ervado adelgazamiento de las ~enestracionee del endotelio vasoular 

(22) .. 

Como han demostrado Craig 7 cole. (21), aaí- como "o lntre la iD­

teracci6n plaquetaa-en40tel10 capilar e. 1Ddiapensable para mantener 

la hemoeta81a normal. 

El endotelio vascular eeta oonstituIdo por UD. oapa de c'lulaa apIa -

nada. que recubre la superfioie interna de los va80s, 'stas c'luIas 
• 

Bon contr4ctiles y contienen un antígeno idiotico al factor VIII, 
(24), (25). Contieae tambi'n antígeno ABO y de tromboetenina ( 26), 
ademate UD activador de pla8min6geno (27), (28). 

La vaeooonstrioci6n localiZada, como UD mecanismo re~lejo del eia­

tema nervioso eimpitioo, ee mantiene durante 30 segundos y p08terio~ 

mente oontindá mediado parla aerotoniDa y el_ tromboxano A2. 

La pared vaecular oomo oontraparte, tiene la capacidad de transfo~ar 

108 endoper6x1_~os en prostag1andinae que inhiben 1ft- agregaci6n plaqu,! 

tar1a 7 tambi~,l:.DsvttanBforma=eniüntpoderollo vaeodilatador. 

rieiopatología de las al.teraoiones p1aquetariaa y vascularee que ori 

ginan síndrome purpdrioo. 

AnomBlías en la interacoi6n plaquetas-vasosl 

En la ~ormaoi6n del tap&n plsquetario puede haber defecto en el eetí-
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-mulo del tejido lesionado, inoapaoi4ad de las plaquetas para respon­

der a 'ste, con adhe8i6n, reacci6n de liberaci6n 1 conglomerar e 1D-. 
sufioiencia para contraerse. 

Las entermedades hemorr'g1c .. en relac16n a defectos hereditarios 

incluyen alteraoiones.que constituyen entidades clínioas bi'n d.~1n~ 

das como la troabocitopenia. En relaci6n a 'sta, Be cuenta oon l&s 

siguientes patologías. 

a) S:!nd.rome de Penconi, caracterizado por panhipOplas1a de m'dula -

6s •• y transmitido en ~o~a autos6m1oa reeesiva (1). 

b) Síndrome de Bemard Soulier, el cual. se tranem1 t. en ~orma autos6-

mioa r8eeeiva 1 esta caraoterizado por plaquetas voluminosaa, gi­

gantes 1 de aepecto "linfocitoide", que presentan agregaci6n Pla­
quetaria normal en preeencia de ADP y adrenal1na así eOlDo una -

~acoj:&n -4-. l1-beraoi6n normal.. -~-S1n ~embar&O-~QB:trD.IJlbo..ci-toB DO-· .e. -

unen en pre.encia de rietocetina, debido a deficienoia de gluoopro -

teína, la oua1 contiene la mayor parte de 4cido psi4l1co de la lDelD -
• 

brana plaquetaria (2). 

o) Síndrome de W1eoot-Aldrioh, el cual 88 transmite en torma reoesi­

va ligada al sexo, 188 plaquetas tienen aspecto "semejante a pol­

vo", es decir son diminutas, oon menor coloraoi6n con 4ci40 per -

764100 de Scbítt. 

d) Síndrome de Agenesia Radial oon trombocitopenia (!AH), que ee -

transmite en torma autos6m1ca reo8s1va. En eeta entidad los ex4-

menes de mldula 6eea muestran ausenoia de lDegaoariooi toe W, en 

estoe O&BOS ee evidencia disminuci6n de loe miemos 0<1, 0lJ). La. 

anomalías esquel'ticae oomo falta de odbito, agenesia o h1popla -

81a del hdmero 1 desde luego la agenesia del radio es tan pre8«D­

tes (IP). 
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Cuando hay 4isminuoi6n en el ndllu~ro y fWlci6n de l&s plaquetas, 

~.t08 síndromes tendrin ndmero bajo de plaquetas pero tambi'n tiempo 

4. ean¡rado mucho muy prolongado, ~or del que cabría esperar oon 

un grado determinado detrombooi topenia ()2). 

Al respecto ea intereBante para el clínico .. la observaci6n de 

que .1 tiempo de BilDgrado •• -uohocmuy prolongado, cuando la dielll1 -

Duci6n 4el ndmero de plaquetas resulta de d1eminuoi6n de la produc -

oi6n (leucemia), que de aumento de la deetruoc16n (p4rp~a tromboci­

top'nioa idiop4tica), ~). 
• El tiempo de sangrado (fS) quizat no eeta alargado hasta que 

lae plaquetas d18min~8D a 10,000 o 20,000 por mm3 en la pdrpura 

trombooitop4n1ca idiopática, en tanto que el ndmero de plaquetas in­

ferior a 100,000 por mm3 en la leuoemia se aoompaf1a de alargamiento 

4el!rS. 

Defeotoe hereditarios 4e la funci&n plaquetar1a 

En estos 0&808 la hemorragia semejante a la de la trombocito -

penia con n~ero nor.&! de plaquetas sugiere anomalía de la funci6n 

plaquetaria.-Los síndromes máe netamente identificados 80nl 

a) Tromboc1topenia de Glazaan, se transmite en forma autoe6m1ca 

receeiva y se caracteriza por d1sminuct6n o falta de conglome­

raci6n primaria a ADP, COlágena y adrenal~a. Manif.stacionee 

olmicae-por transtornos en la retracc16n del coágulo" imposi­

bilidad de 1&8 plaquetas para mantener. la normalidad de la gen~ 

raci6n de tromboplastina ( 1), (4). 
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b) Enfermedad "por embalee de almacenamiento· de plaquetas. E.~a 

entidad se caract~r~za por defecto en la. re.ervae end6genas 

4. ADP, ATP Y 5-Hidrotriptamina. Adem's el tiempo dellangrado 

•• prolongado de una forma leve a moderada, agresaoi6n plaque­

tar1a d1sm.1nuída en presencia de cOl'gena '7 aue8nc1a de &grei! 

ci6n de onda .ecundaria con adrenalina. La disponibilidad de 

PP3 es a veoea 8ub6ptima (4 ). 

o~ Síndrolle de Hermaneky-Pudlak o Síndrome ae Ohe6iag-Hip.ehi, 

Bste síndrome al igual que el .:lndrome de "inoapacidad para la 

liberaci6n" muestran 188 miamas caracteríet1cas de lae enfer­

medades por embalse de almacenamiento, ademie de onda prima­

ria de conglomeraci6n a ADP '7 adrenalina normUell, pero no 

~ onda seoundaria de oonglomerac16n, excepto oon cantidadee 

muy grandee de ADP,.la retraooi6ndel 004&u10 es nQrmal.. 

a) Síndrome.de Von Will.brand, se hereda en ~~ autos6m1ca dom! 

nante en su torma 0148io& (3j, (4), Es produoida por deticie~ 
• 

01a de una de las reaotividades relacionadas oon el complejo 

molecular del faotor VIII. Bstas reaotividadea son, 

1) Actividad proooagulante del tactor VIII ( Vlllo) 

2) Actividad de cotactor de ristocetina (VIllr) 

3) Actividad antiglnica del faotor VIII ( VIllag) 

En la enfermedad 01'810a existe disminuoi6n de todas eatas re&~ 

tividades. Se han descrito formas variantes en los cuales 

uno o m«s de los estudios seaalados son normales, pero el sín­

drome clínioo ea id'ntioo a la enfermedad de Von Willebrand. 

Adem4s las formaa graves pueden heredar.. como tendenoia auto­

a6m1oa reoe.iva.y en 108 padrea ee deeoubren anomalías nula. o 

8aoaeas. Bl ouadro se oomplica adioionalmente por el reconoo1 -

miento de la defioienct'a deWl& segunda proteína plssm&t1ca l' 
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plaquetaria, el antígeno 11 de Van W111ebrand ( vWagII),en la en _ 

teraedad oláeica y en la variante,' en 'ata dltima el tiempo de 

. tromboplaetina parcial (ftP), puede eer normal, de modo que deben 

efectuarae an411eie eepeoíficos de lae reaotiv1dade. mencionadae, 

para desoartar eate tranetorno. (33l, <34>. 

e) Anomalía 4e llay-Heggltn. Ba una entidad que .e trans:ni te eli tOE. 

ma autoe6mica dominanteJ •• identifica por la presencia de p1a­

quetaagigantee y a veoea vacualadae y presencia de ouerpos de 

Dohle en la sangre per1f4rica y en loe granulocitoB .edulares, 

el n~ero de magaoar10citoB puede ser normal o eatar diam1nuldo 

con producci6n de plaquetas defectuoaas con di.minuci6n de la 

vida media en la oircu1aci6n. 
I 

Deteotos adquiridos del ndmero y.la ~unci6n plaquetaria 

La pdrpura trombocitoplnioa 'idiop4tica (PTI), 

y el síndrome hemolítioo ur4mico 80n lae causall da frecuentes de 

d1em1nuoi6n de 1"; plaqueta. adeda de la OID, 1nh1 bioi6n baoteriana 

y viro.ioa de la m'dula 6aea y enfermedadell int11trativaa 4e':"1a1818 -

ma, por ejemplo leucemia. Eetas alteraciones aon debidas a sustancias 

inhibitoriaa presentes en el plasma, principalmente metabolitos de ba 

jo peso molecular como ác1do guanadin08ucoÍDico 7 á01d08 fe061100e 

que -en el caeo de la uremia 1nhi ben la tunoi6o plaquetaria, la8 que a. 

valoran mediante tiempo de sangrado prolongado, así como adhesi6n di~ 

mtnuída al COligeno, baja disponibilidad de PP3 y retenoi6n de cuen -

tae de vidrio alterada. En el tratamiento, la di41ie111 peritoneal co -

rrige el deteoto.(3~, (36). 

Tambiln 108 rirmacolI ejercen una acoi6n inhibitoria sobre las fun­

ciones plaquetariae, 'el ejemplo mú representativo lo conlltitlqe el 

'oldo ac.til salicílico que bloquea a la oiclooxigenasa ademia 4e -

-17-
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.ceti1ar 1& membrana plaquetaria. Ot,roll tármacos que BU&J"dan re1&016n 

con trombocitopeDia en Diaoa 80nl 

Ant1con'9U1eivoe eedantes, 00110 diteDi1hidantoÍDa, oarbaalacep1~ .... 

na, c10nao e pan , valproato 86dioo, dentrO de 108 .4. reconocido. 

Anti bi6tioos, COIIO el lIulf1eoxaeol, trilletopriaa-eultlUlletoxa801, 

paraaminoealioilato, ritampicina, pentamidiDa, cloramfen1001, 

novobiooina. 

Agentee diverso., como agentee citot6xicoe, aulfon11ureas, .a -

lee de oro, peni cilamina , quinina, quinid1na, eetibofm, digop 

na, arsenlcalee orginicolI, alfametl1dopa, et11clorov1nilo, allP,l 

r1na, ten11ln1tazona, orlfenbutazona l' lIetroDidazol. 

Bl mecanisao descrito e8 esencialmente el miemo para todos 1011 f~ 

,~' 008 .a.waerados anteriormente. (37), ()8). 

Los pr..lduotos de degradac16n del :f1br1.ll6geno &otdan de lD8ner& se -

.ejante en virtud de alterar el :f1brtn6geno plaquetar10 requerido 

para la aglRttnaci6n normal, oomo en la OID. 

Entidade. en 1ae cual e a no esta claro el mecanismo de &00160 lo cons­

t1tU7en la cardiopatía cong4nita oian6tica y la anemia pernioiosa. 

Deteotos oong'nitoB 1 adqUiridos del sistema vasoular(39). 

Oonstituyen un ~po de padeoimientos que afectan en eeenoia el 

tejido conjuntivo 7 entre estas se enouentranl 

a) P4rp~ en relaoi6n oon Yasculit1s inflamatoria. Bsta enti -

dad puede estar en relaci6n con procesoe 1nmuno16g1oo8, OOD 

una agree16n fíeioa o químiC. o bi&n oon un- prooeeo infec -

c101l0. 

Las V8aoul1 tia de mecanismo inmuno16g1oo pueden ser por b1 -

perseDaib111dad, d6nde -se incluyen la pdrpura anatllaot014e, 
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la ange!t1e al'rg1ca, las alergiaB a medicamento., la auto-
• • 

8en.1bil1~ac1dn a eritrocitos o a 4c1do deaox1rribonucleico. 

Vaeoul1tiB 8iBt'nioaB necrot1zantea, tambi'n 48 naturalesa 

iDmuno16gica, CODstituidas por la poliarter1ti. nodoaa, la 

granulo.atoBi. al'rgica 7 el lupus erit .. atoBO 81.t'mico. 

b) Pdrpura en relaci6n a vasculit1. aBociada a hipersensibili­

dad. Comprenaen un grupo heterog&neo de síndromes clínicos 

que tienen en comdn, lesi6n predominante en pequeftos vasoa 

como en las v4nulas postcapilare., mediada por el dep6eito 

de complejo. inmuneB frecuentemente relacioDa4ae OOD un &D­

tíceno externo, como firmacoe o bacterias oomo el eetrepto­

coco beta he.olítico¡ tambi&n tiene participaci6n la for.a­

ci6n de antígeno. humorales end6genoa o de PJOteínae s'Ti -

ca •• 

e) Pdrpura en relaci6n a vaaca1itis por agre.iones fí.icaa o 

químicas. Oomo ejemplo puede citaree la inyecc14n endoveno-
• 

8& o tntraarter1al de .u.tancias de pB 4c1do o alcalino o 

bi'n mUl hipert6nicas. Entre las agresiones físicas pueden 

considerarse las producidas por la radioterapia. 

d) Pdrpura en re1aci6n a agentes infeccioBoS. Se produoe por 

leaidn.directa de la pared de los vasos, como ejemplo pode­

mos citar a la brucelos1e, escarlatina, fiebre tifoidea, di! 

terta, tUbercu1oei8, e~docarditiB bacteriana aubaguda 7 me -

ningooooemias. ~iene una amplia relaci6n COD este tipo de 

mecanismo de produooi6n la pdrpura anatilaotoide la cual -

analizaremoe por separado. 
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.) Pdrpura vasoular aeoo1ada a d1sprote1nemia. 

1) Pdrpura h1perglobulin'mica de Walde.,troa. Bate padec1 

miento a1'eota tund ... ntalmente a mu~eres adultas (~) 

7 en torma exoepcional a 108 Diftos. ~1.ne relao16D COD 

. el ortostat1slDo. Los pacientee presentan aUlllento 4e la 

velooidad de sedimentaci6n globul.ar (VSG), hiperpmaglo­

bul1nemia y anemia modera «<». Be en su mayoría poliolo­

nal a expensas de laG, aumento de eUBlobu11nas. Bstol! 

pacientes estan predispuestos a desarrollar síndrome 4e 

S~ogreD, queratoconjunt1v1t1s eeca, lupus eritematoso, 

leucemia linfoc!t1ca cr6n1oa. 

2) Ñrpura oriogloblüin'm1ca. 

Se ha deser! to en t'orma primaria (41), pero tambim la 

presencia de crioglo bulineúa en la fase aguda de la p1f.!: 

pura--anafilactcu:4e a('42). -- . -,,-

3) ~ura en dieprote1nem1as aaooiadae a malignidad. 

Como en el mieloma mdltiple 7 en loe padecimientos l1~ • 
• proliterativos como la maoroglobulinem1a 4e Waldeetron. 

En eeto. O&S08 se ha aduoido UD mecanismo d. tnterferen-

cla en lo~ faotores 4e coagulaci&n (29). Pero el proble -
ma _.principal lo CODati tu.ye la interferenoia con la tun -

oi6n plaquetaria. 

t) Alteraciones no inflamatorias vasaulares.(43). 

Pueden ser hered1tarias o adquirida. 7 se incluyen. 

1) Telansiectasia hemorrig1ca hereditaria, la oual se trans­

lJ11 te en tonna autoe6m1oa dominante, a1'ecta a ambos sexos 

por igual. Se caraoteriza por la presenoia de capilaree 

y v'nulas dilatadas y tlexuo... que originan telangiec·­

tasiae. 
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2) Ataxia telangiectaeia. Be trlUlemi te oomo caracter auto.d­

mioo rece.iTo '1 .,e caracteriza por. 

Ataxia oerebeloea progreeiva acolDpaflad& de alsuna8 otrae 

. alteraoionee neuro16gica8. 

De.arrollo progre.ivo de telansieotaeiae en oonjunt1yae 

y poater1ormente en me jillaB '1 la trente, v4nulae dilata­

dae en otroe 6rganoB '1 hemang10mae en algunoe ca80e. 

Suaceptibilidad a infeccionee, reep1ratoriaa fundamental­

mente, pero tambi'n outáneas. 

Lae alteraciones. del mecaniemo iDmunol6g1co aeftaladae en 

orden decreciente SODI 

Dieminuoi6n o ausencia de IsA, deficienoia en la inmuni -

dad celular, alteraciones de: tipo hipopl4s1cas en .'du -

la deea y ganglios linr4ticos (43). Se ha identificado la 

presenoia de antiouerpos contra laG i44l. Laaprueba8 h.--­

morrigtoa8 "8 enouentran alteradae. 

Las alteraoiones anteriore., se han informado en forma aielada o en 

combinaoiones diterente., en el síndrome de Bh1er DanJ.os, en la osteo­

ginesia iaperfecta y en la telangieotasia hemorr4Bioa hereditaria, 

por lo que .,e plante6 la poSibilidad de que exista una interrelaci6n 

entre el deaarroll0 de 108 vasoe, la síntesis de 108 faotores de la 

coagulaoi6n y la tormaoi6n de plaquetas (8 ), (29). 

Entre las alteraciones estruoturales adquiridaa tenemosl 

3) Pltrpura e8nil. 

Se observa en sujetos aRoBoe, habitualmente en la oara 

extenmora de antebrazoa 7 I~08, respeoto a eu patogenia 

1a8 biopsias de areaa ateatadae mueetran atrofia marca­

da de la cOligena, dando como resultado moVilidad f4cil 
de la piel sobre lOBtej1doe profundos, lo que permite 
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la les16n de loe va8o~ subcutáneos 7.& BU vez permite 

que la sangre extranaa4a Be e xtienda por debajo. de la 

piel (45). 

4) P11rpura en el escorbuto. 

Oomo ee. eabe la vitamina O interviene .n la sínte.ie de 

coligena, la matrl. dental d.ea y el cemento intercelu -

lar del endotelio oapilar, mediante ox1dacidn 7 CODver -

s16n de prolina en hidroxiprolina. Ror lo que su defi -

ciencia Be traduce en UD colágeno d'bil que DO brinda el 

eost'n adecuado a los oapilares, loa cuale. Be rompen b;! 

jo presi4n. 

g) Pdrpura por estasia. 

Bstas dan por resultado capilaritia cr6nica, entre e11aa 

estan oomprendidae. 'la dermatosis -pi8llentada 4e Shaliberg, 

~a pdrpura anularia telangieotoide o enfermedad de Majocchi 
. , 

y la dermatl •• purpUrica liquen01de pigmentada de Go~rot y 

Blum. Las tres cond1cione8 eon cronieae, benisnas, pero DO 

responden al tratamiento y .e caraoteriman por unc1erto 

grado de 1n1'lamaoi6n, ruptura y proliteraoi6n capilar. La 

dermat1s purpdrica liquenoide ee distingue por la presencia 

de p4pulas pruriginosaa dispersas entre las leB10nee p~ 

ricas. (39 ) • 

h) Inf11trac16n de la pared vaaou1ar. 

Entre eatas ent1dade., tenemos a la am1101doe1a, en la que 

~a frag111dad capilar, ee debe al dep6sito de amiloide ea 

la piel 7 t$jidoB. subcutáneoe, fundamentalmente periorbita­

rias o en loe pliegues cutáneos, puede manifestar.e durante 

108 aocea08 4e tos o en las 'reas sujetae a traumatiemos le­

ve8 (46). En la enfermedad de J'abr.r la les16n búlca e8 la 

tormaoidn de aneurismas mdltiples, la que ee observa prinoi­

palmente en varonee (47). 
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1) Sarcoma hellorralgico de b~.1. 

ID e.te padecimiento la tendenoia hemorr4g1ca re.ulta 4e la 

prol1teraoi6n neopl4eioa de 10B elementos vasculare., .e o~ 

.ervan l •• iones visoerale. en el l~ de los cae08 (48). 
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1',' BVALUACION CLIJlICA y DIAGNOSTICA 

• 
Dado que en 108 apartados antarioree 

he:;,nVÍeacloc.: aepectos olínio08 l' e.bozado 108 elementoe diagn6sticoe 

de la. entidade. que ee manifie.tan oomo .índrome purp11r1oo, .eflal.a­

r4 loa elementos olínioos mie relevant.. de entidades que por BU t~ 

ouencia de pre.entaci6n merecen •• n016n aparte, para ~or profundi­

dad al respecto deberi de consultarse la relaoi6n bib110grit1oa in -

d1oada. 

Pdrpura anaf11aotoide. 

CODoepto general. La p4rpura va80ular asuda, 

pdrpura anafilact01de o pdrpura d. Henoch-SchoDlein •• UD padeoimien­

to generalizado que afecta Toaeoa pequeftoB l' que .e manifiesta por le-

8ionea papulohemorr4gica8 localizad .. en loa miembros inferiorea l' en 

aenor grado eo los ,8uperiore.. La le8i6n c1"'ic& empieza como UD pe.j-

~:"'Q.ueft.o- hab6n de urticaria oon UD punto rojo central o una 1eei6n --ataou- --

lo papular er1temat08a. Palidecen inioialmente bajo preai6n para lue­

go perder e8ta 00od1016n, eventualmente pueden oonvertirse en pete' 
• 

quiae o leeione8 purpdricae, lae cuales puede presentar.e aisladas O 

en grupoa habitualmente 8im'tricae, menos frecuentes en cara, tronco 

l' muooaae. II re mi t1r de jan manahae pardo bronoeadas. 

En 1m e.tudio llevado a cabo en un oentro de la ciduad de .':dco, 

80bre 237 pacientee, .e observaron manifestaciones cuttneaB en el 100 

~ de los caS08. El 9~ de 108 ca80e present6 las man1feetaciona. cut~ 

neaa ~ principio del padecimiento, el lO~ restante entre 108 prime -

roe diez a 20 ~ía. de la enfermedad. La presenoia de prurito .e re 

giatrd"en el 43~ de 108 oa808. Algunoe autore •• oBtienen que el d1~ 

n68tioo en ausencia de manifeetaciones cutáneaB no tiene aceptaci6n 

general, 8610 puede Bospecharee cuando adem4a del dolor a~ominal Be 

presenta melena l' enterorragia. En cambio otras han publicado eerie. 

de pacientes ein le8iones cutineae oaracteríeticas (49) oon d1agn6a-
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[10100 baa~o lIIl iIul¡¡en •• ra410l6gioa. abdominal ••• Bl. dolor abdom1nal 
~. . ' 
::"~.' •• pre.enteS en el 58_ de lo. caeo. y en el 26~ de lo. paoiente ••• 

presenteS eangrado de tubo digeati'Yo. JDaD1festado priD01palmente por 

.elena 4e iDteaa1dad variable. El dolor .•• de tipo 061100 intenao. 

acompaRado a vece. de T6mito. no reconooer .,te cuadro olínico puede 

oonducir a laparotomía inDeoe.ar1a o oon 4iagn6.t1oo de apendic1t1. 

sobre todo s1 no hay manifeataoionae outáneas. En tale8 cae08 ae en­

cuentra generalmente exudado pen toneal. pnglios lint4ticoe mesento! 

rico. infartado. 1 puede exiatir edem48 edema .egmentario 7 hemorra­

pa 4e la pared del .".:latestino. Los eetudioe radio16g1coe en el 110-

.ento del dolor puedan moetrar diem1nuoi6n de la motilidad. e4 ... de 

la 1IIUC088.. Bara v ••• e produoe tnvastnao16n. ob.truoc16n· o iIlf'arto y 

. perf'oraoi6n 1net •• t1nal. La., po11artralgiae 8iguen en frecuencia al 

dolor abdominal. ee pre.enta ~n el 54~ 4e 108 caeoa. .e aoompafta de 

¿tlo&óa1.~no .ondlli-gw.tQR&8:Y ·.af:eot .. ·:t41>1ll.o.; ... .roclil.l.aa.;oad • .raa •.. -' .. oc­

.ufteca •• 00d08-7 dedoe. Adem'. de sensibilidad a la preai6n el .de .. 

4. piel ee preeenta an la8 extremidades 7 en el 5~ de loe niftos p • 
• 

queaoe ae iDetala en el cuero oabel1udo. 

La8 alteraoiones renalee oonsisteD en hematuria microa06-

pica en el 3~ 4e los 0&8011. prote1nur1a en el 60". hipertenei6n ar­

terial en -el 16" '7 011surta en el 8" d. loe c&eOB. En forma general 

la &teoc16n renal .e preeenta en 30 al 40 " de loe paciente.. e. 84s 

~reouente en los adultos y niaOB aarores. Se manifieBta lae primeras 

eemanas. pero a vecea despu's de que otraB manifeetacionee han desa­

parecido. La 1~ei6n renal 014e10a e. semejante a_la glomerulonefri -

tia. pero loe dep6eit08·d. IgA • IsO. el dep6eito de complemento ~ 

fibrina en el meeangio 80n características de la pdrpura anafilaoto! 

4e y lo distingue de la glomerulonefritie (50). 
Algunos pacientes deearrollanineuficiencia renal progresiva, otros 
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'lIP" :r:" pu..den cu.rear con h.maturia r.currente o albllm1 nuria por p.riodo., 
I.~. t 

prolongados, en 01170 caeo lIe juetitica la biopsia renal. Al reepec­

to exieten estudios 4e Bo •• ro (Ho.pital Ge •• ral-CMN-IIBS) .n qu.e 41 

aue8tra que la biopsia en 1011 paoientes renal •• , tiene'una e%cel~ 

t. correlaci6n oon.l pron6atico T 'sta puede.haoeree en cuanto •• 

identifica el compromiso renal. 

Otro e.tudio d.muestra que 60 paoientes COD compromiso renal .va­

luadoB, de 'stos 28 evoluoionaron a l. renal cr6nica, 22 .,. recup.ra -
ron 7 10.tallecieron (50). 

La tiebre es otra de lae,manifestaciones que" se pr.sentan en 81 

7'~ 4. los caBOS. Su 1natalao16n puede e.r gradual o aguda. No tiene 

oaracterística distintiva .specítica. 

Neurologioamente lae manite.taoione. pueden .er 4el 8NO o a nivel , 
per1t.rioo, oomo mononeuropatía., poliDeuropatía.; orisia epil'pti -

cae, paresias, h.lIl1pl'~1as, parestesiae, '7 _4s :fr.cuent .... nte cefa -

Er.eae-.,. alteraciones ,-ci.l· .. stado m.ntal, ",oolDo-apatía, :irri tab1lidad T 

confuai6n. (3 ). 

Como lesiones pooo freou.n~ ee pu.den 88ftalar el derrame per! -

c4rdioo, 1ae hemorragias retinianas e iDtraoraneales, at.ooi6n de -

los testíoulos y la pr6stata (52). 

A nivel gastroint •• tinal la8 oomplicacion •• mis freouentes 80n la 

invaginaCi6n instestinal que se presenta .n un l~ de 108 caBOS 7 la 

7& a .• f1alada netri tia. 

Itiopatogenia. 

Be esencialmente una V8sculitie aguda que afecta vasos 4e la piel 

del mesenterio, la., artioulacione8 '7 el rif16n, debida a dep6eito de 

oomplejos 19i, C3 7 fibrina y tibrin6geno. En la etiología se ha tm­
p1icado al estreptoooco beta hemolít1oo, hipersensibilidad" a medica­

mentoa y alimentoe, tamb14n s. ha relacionado con picadura de iDa e 0-. 

toa y vacunae inmunizantee. 
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" ,'\~.' 1"1 ",','"'' Ipid.u.olopa 

PIlede 1D101arae en oualquier edad pero e. de oo.da. en lo. maoe 

que en loa adulto., la ll&7oria de .. los ca.oe ocurren entre loe doe '7 

loe ocho aftoe, predominando 2.1 hombre-mu~er, aproximadamente el 50 

al 9~ de loa oaao. corresponden a la poblac16n infantil '7 el l~ 

re.tantecorr8aponde a loe adultos. 

• Diagn6etico diferencial 

Cuando laB le.ionee cutéeas se localizan en eara o troneo orien­

tan a pensar en etiologÍa viral. Cuando coalecen ee plantea la d1t~ 

reno1ao16n oon le.ionee purpdricas tulminante.-o po1iarter1ti. nodo­

Aa cuando adeID4e existe tiebre y anemia debe penBarse en lupus eri­

t ••• tOBO eiet4m1oo (LBS). Debe haoerse &4ed. la diterenoiaci6n oon 

.eptioemia (el reouento p1aquetario '7 los tiempos de .angrado no~-

~:l~8de.oarian~-&-1a -. pd.rpura~e--HerJ.och-Seho1.nl~-LPHS l. -~'-'C 

B1 d~lor abdominal debe de desoartaree de la apendicitis aguda, 

adenitis mesent'rtea, para8itosis, en eata8 entidades las manifeBta­

oionee pu.rpdrioa8 'cutÚleas no estan pre.entes. A. nivel renal •• p •• -

.. ni en gloaerulonetri tis agu.da (GlfA). 

aeepeoto a la fiebre ee oonBiderar4 a la fiebre reumitica (PR), 
a la artritia reumatoide (Aa) y al lupue eritematoso, dermatomiosi­

tia, oolitis ulcerativa, enteritis regional 7 en torma general 4e. -

cartar eolagenopatíae. Por otro lado ee buso&ri historia de va.culi­

tis en netr6pataa cr6n1c08. Aaí como intoxioaci6n por iodo '7 merou -

Tio as! como btsmuto. 

Laboratorio 

Bl tiempo de sangrado (TS) y la ouenta de plaquetas son normale •• 

n examen general de orina (EOO) mueetra eritroc1turia y prote1nuria 

en el 5~ de 108 casos. La velocidad de .edimentaoi6n globular (VSG) 

.e encuentra acelerada, puede haber eoeinof1l1a, leuoocitosi. y neu­

ttotilia. El cultivo de exudado faríngeo es positivo en el 1~ de 
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r~~108 paoiente.. Se ha inve.tigado '7 e, ha plautea40 que existe corre­

.: laoi6n entre J.a elevaoidn de la prote!na O reaotiva (POR) 7 la perp.! 

%,i," tuaoi6n de 1& vaeou.l1 tia. (53). 
lt 
':, BDd080cSpioamente a nivel gaetro1Dtest1nal. hay evidencia 4e peque­
r", t,flu eros1on ••• anarante., en 108 e.tudio8 ra4101cSpoos ha¡I retardo 

~, en el vaoiamiento detrioo, e.paemo. e irr.1 tab111dad 4el duodeno, ea 

~': srasamiento de la poro16n proximal del -"tatestino delpdo oon pl'Oll1-

e Denoia ae la. ftlvulall oonnivente •• Blltall alteraoione. 80n tnmsita-
i~ " 
~,\ 
~I ria. 7 de.apareoen al oeder la e1ntorla:tolopa abdominal. 
, 

¡ 
l' 

r 

B1 ooaplemento .,. la 19A ee enouentran el evado e • Ho hay oorrela01cSD 

entre o'lulall LB, faotor reumatoide, ant1OQerpo. ant1Duoleare. '7 la 

vaeOUliti.,~pero pueden ooexietir 0080 7& .e ha •• nalado. 

Por dltiao la aangre ooul.ta en hecee puede. ser villible o a1oro.c~ 

p1ca. 

~n6stiOO '''c''"": 

B. ex08len1;. en au.enoia ae nefropa1;1'a, cabe .encionar que el 25_ 

de 1011 paciente. presentan BaO alterado durante afIolI, la duraoi6n 

aproximada e. de cuatro 8ell&l1&8, puede haber reoa1'd_ a 1aa .e111 .e-

1Il&D&8, .enoa del 5~ recidivan 7 aproximadamente en cuatro & cinco -

afloe 1011 exdmene. de biop.,ia renal '7 de BGO .e normalizan. 
-, 

Sin embargo el curso ell variable, pudiendo pr.sentarae oomo artq 
ti. tran.1 toria '7 pereietiendo manobae purpdrioall. En 1011 DifIo. con 

ouadro olínioo grave el promedio de duracidn de la ent'ermedad e8 de 

ouatro. a s818 eemanae 7 subsiguiente.ente pueden producirse exaoer~ 

ciones 7 rema1onea. En"8l cuadro agudo puede lIobrevenir la JaUene 

por hemorragia del SNO, enoe~alop&tla hiperteneiva o hemorragia ".1 
va inteetinal. 
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Jtra1;am1 en1;o 
; En general 811 de lIoporte, eolamente en el oaeo de hemorragia que 

.. enaoen la vida ee indican loe •• teroides de 1 a 2 -.Ik&!dla en una 

.ola a4m1n1etraoi6n ~4urante el tiempo que duren la. manife.taoionell 

apela. (do. a ouatro ... 8IIae), Ko influyen en el oureo de 1 .. alteZ"5 

, oioDea renalea, pero pmeden prev.n1r la inva¡inaoi6n inttat1n&l, al 

4iem1nuir el prooe.o inflamatorio. En OaS08 de nefritis grave 8e uti­

liza~ iDmunoeupreaore. del tipo de la azatiopr~ 7 c1clofo.famida 

adem'e del tratamiento de laa oomp11 caoione 11 como la hipertenlli6n aE 

ter1al. El repoeo en cama e .. fundamental. Tamb1'n deber' de in.eeti­

¡aree faotor infeocioso .ediante exudado faríngeo 7 en 0&80 de eer 

positivo a estreptoooco beta hemol.Ítioo, ee daÑ el trataai,nto e.,p.! 

cffioo con penicilina. n ueo de pluma 7 hemoderivadoa tendnl 8U ~ 

41c&oi6n preciea en C&808 de hemorrasiae gravea. 

Pdrpura del deenutrido. 

Se observa en el 15 • 25~ de 108 desnutridos 

.. everoe.Tiene inter'B clínico por que BU presencia ee correlaoiona 

oon una elevaoi6n de la letal1dad, 7a que 108 desnutrid08 sin pdrpu­

ra tienen una mortalidad del 25.~ 7 108 que la tienen del 36.4~. 

Tiene como mecaniemo patog&nioo una alteraoi6n plaquetaria qae 

puede eer cualitativa 7/0 cuantitat1va,(54) la cual incl~e retrae­

c16n anormal del oo4gulo, deficien01a del faotor 3 plaquetario. 

Ñrpura en la eJ;lf'ermedad hep&ti ca 

·Se ha eaftalado la presencia de retraco16n 

'anormal d81 coigulo en la enfermedad hepl1icat cr6n1ca. Diedrich88D 

(1985) reporta el caBO de maniteBtaciones V8sculít1oaB purp~ca. en 

el caso de cirrosi. biliar primaria (55). 
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Pdrpura trombQoitop'nioa. 

La pdrpura trombocitop'nica ee '"puede divi -

dir en apda, cr6Dica, recurent., n.onatal 7 '.1n.toút1oa. En senera! 

por BU trecuenoia la pdrpura aguda corresponde a la llamada pdrpura 

trombooi 'top4n1oa 1d10ptioa (HI).' 

Pdrpura tromboc1toplnioa aguda. 

Bata entidad dura desde unas semanas basta 8e1 •• ese.,trecu8D­

temente 8e puede relaoionar oon los taotores farmaoo16g1ooB, tnfeo -

010e08 mencionados en el apartado de 108 deteotos adquir1dos del D~ 

.ero l' la f\Ulci6n plaquetaria. Su curl!lO ee hab1 tualmente benigno l' 

.• e oaracteriza por la presencia 4e petequias en zona8 donde la pre -

ei6nvenos& ee .41!1 elevada 7 en aquella. sona. eujet .. a pre.i6n ex­

terna. Pueden pre8antarae hemorragias en otros aparato. y Bietemas. 

P\1rpura tromboc1 top4n1 ca or6nica. 

Se denoll1na ,ae:! a 1a p4rpu.ra que en 'funoi6n del tiempo dura 

mis de Be18 .eee8 y pueden diferenciarae tree grupos de pacientesl 

a) 108 pacientes oon algunas Yariante8 hereditarias 

b) 108 que pr.eeentan lupus oliSo'sintomitioo 

e) la autoinmune o idiop4tica 

Bu. la plirpura trombocitopmioa idiop4tica (Pl'l) 88 ha demostra. 

do un factor plaam'tioo responsable de la trombooitopen1a .iendo '.te 

de tipo IsG y e8 han desarrollado varioe m'todos para BU detecci6n y 

cuant1ticaoi6n pero por su eotietioaoi6n y. bajo alcanae de todos loa 

laboratorioe, .e ha fundamentado el diagn6stioo en las siguientes al­

teracioneel 

a) eangrado que no me acompaBa de alteraciones de 108 facto­

ree de coagulaoi6n. 

b) Trombooitopenia, e8 deoir cuenta 4e plaquetas menor de 

150,000 por mm3 -
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e) AUlleno!a de pato10sía ISUpy&oente o factor enemo. 

d) •• ¡acar1ooitos aumentados o normales en la _'dula 6.ea. 

Pdrpura recurrente aguda. 

Se retiere a un evento exoepoional, en el cual UD paciente 8e 

expone en varias ocas1onea a agentes inductoras de la tro.bocitope­

nia y presenta varioe brotes de pdrpura. 

Pdrpura trombooitop'nica en el peri6do neonatal. 

Bn e.toe pacientes debe consideraree aaooiada a infeccionee 

por bacterias, virus 7 COIDO variantee no infecoiosas 1& 1Dm\ino16g10& 

por paea de anticuerpos IsG oontra plaquetas de la c1rcu1ac16n mater­

na a la teta1. Otra variante ae la eimilar a la er1troblaetoa1e tetal 

,,_,denominada pl1rpura neonatal primaria, ~Q.1,le-ee debida al deaa.rroll.o .. de 

¡El:i.oanticuerpoe maten1oaoontra ant1:geñoeplaquetar1oe-del hijo. ,.Oca-

8ionalIDante pueden observar.e rec1'n naoidos con helDansio.as gig.aa -

te. que aecue.tran plaqueta. 7 determinan trombooitopeDia • 
• 

Pdrpura trombocitop'nioa sintom4t1oa. 

En eeta entidad existe una enfermedad primaria que afecta va­

rioe 6rganoB o -tejidos, tal e. el Oaso de leuoemia 7 la anemia ap1'­

.1ca, la anemia m.epl.obl4etica, el .índrome de Bvane, la pdrpura -- -

trollb6tioa, el eíndrome hemo1!tico urlmioo y algunoe procesos infec­

ci080e COIDO salmone11oBie. 

B1 80 ~ de 10B pacientes evolucionan en torma aguda 7 el r •• tante 

en forma crdnioa, como ee ha e.tab1ecido, existen antecedentes 1nte~ 

Ci080. en m4 .. del 5~ de 108 08B08. La comp11oacicm mis temida .a"--' 

la helDorragia intracraneana que ocurre en el l~ de loa O&e08 7 en la 

torma aguda El tratamiento eB indicado para la reanimac1dn encet'li­

ca, .in embargo el cureo habitualmente ea el falleoimiento. 
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Laboratorio 

Puede obeervara. respue.ta retiou1ooitaria i basot! 

lia ditWla en el trot1e d. aangre pertf'rica. Son eIloNal.e. .1 ti_po 

4 •• angrado, la retracc16n del oo4¡ulo 7 1& ouantitioaci6n 4e plaque-

. taa. Delaent de efectuara. biopaia 48 .. 'dula 6se., la cual. mueetra •• -

pearioei toe aumentado. o normalee, la .erte blanca '1 rola puede .er 

DOrmal. Si existe anemia '1 no tiene relae16n oon el tiempo 1 la tntea 

ai4a4 con el momento olÍDico del paoiente deber4n de investigarse p~ 
-

ceeOB hemato16giooa maligno. como mielot1bro.1a, enfermedadee de ate-

aoramiento '1 anemia aepl.oblút1ca. La presenoia de ioterioia, reti­

oulocitOBi. '1 nornaoblaetem1a auP.n., la enatencia 4e h_61iai .. 00-

IIlO en el eÍDdro ... d. Bvane, .1 .:lndrolle h_ol!tioo ur4lB1oo, reticulo­

en4otelioa1a maligna '1 alguno. prooeBoa infeooioeos. Ouando exiete h~ 

pato.esalia y esplonolDepl.1a ea de probable que el paoiente curae ~-

~ÓD·-W1 prooe.o~:l.8'Do '-o--1Dt'eoci1l.o~.'bu!L':4. -1DYe.t1pra ... _~.~~·~ 
. dad hep4tica y -e.pl'ni ca , 78. Que la pdrpura puede no .er la enteme-

dad primaria del paciente. 

Consideracionee diagn6eticas espeoiale. 

Bn los paoiente orcSnicos debe de excluirse la for­

ma hereditaria COD un ex4men a toda· la familia, tambi'n deberi de in­

vestigarse en la8 formas cr6nioae del padecimiento, enfermedades au~ 

iDlDuna. como el lupue eritematoeo oligoe1ntoutico, ya que 8. ha ob"­

observado lupus después de dos ailoe 4e evoluci6n de la p4rpura. Loa 

estudios en eeta satuaci6n estin encaminadoe a detectar leeione. in­

munol6g1o&s vieceralea 7 dat08 de vaeculitie en tondo 4e ojo. Por lo 

Que .e solieitar«D las pruebae respeotiva. para 6rgano o sietem. e7 ). 
Por otra parte el diagn6etioo de pdrpura trombooito­

p'nica cronica a.to1Dblune ee de exclusi6n1 se demuestra. COn la exie­

tencia de anticuerpos antiplaquetarios con el _'todo de Karpatkin 7 

el de cultivo de itnfoCitos (56). 
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~tam1ento 

En 108 0&8011 de pllrpura tromboci topm1oa crcSn10a 1410-' 

p'tica o auto1nmune •• requiere del uso de •• t.roide. por lapeo. 4. 

UDa a cuatro e.manas ., ,tran.~ione. p1aquetar1a.~ pe~ el trat .. i~ 

to .in reapue.ta tavo,rable o si 11 e pral , a ocurrir 1I&y'0re. eteot08 •• -
Cunkr1.011 al UIIO de esteroide. ee deberi de recurrir a la e.pleneoti, 

aía, la cualdeber4 de etectuaree bajo indicaciones preoi .... ~8). 

En una .erie de 38 paoientes ee e.plenectomizaron a 

16 7 •• obtuvo remiei6n en 12, en 9 d. ea toe dlt1.0B tue tnaed1ata 

., en tre. ~. tardía. en dOB de ell08 la remie14n ee obtuyo una a 

dOIl .emanae d •• pu'. de la intervenoicSn 7' en 3" la remi.i6n tue catoJ: 

ce .eees d •• pu'e de la e.plenectonda (50). Por tanto ell lftil inolWl! 

ve en loe cae08 agudoe que no responden al tratamiento convencional 

.-y que ad8lÚ1I;ponen en peligro la Vida como en la h"'rrac1a 4.1 ·8110.. ~ ,i,> 

En a1gunoe pacientes .e han : reportado "recaídae paat .... 

plenectomía por, lo que deben( de bve.tigarae la presencia de basoa 

acoeaorioa adltiplee o residUale. mediante t'on1oas radioiaotcSp1oae. 

Actualmente e. eata utilizando gama¡10bJl1na en el tr;! 

tamianto tanto de 108 pacientee cr6nicos oomo de 108 agudos, obaer -

v4ndoee una mejor reepueetaen 108 eepleneetomizados que en lo. DO 

eepleneatomizado.. El .ecaniemo de aoc16n de samaslobulina •• el d. 

bloquear el oataboliemo de la IsO' por el ID, acti vacicSn de 1011 l1D­

tocito. 7' .upr •• icSn de los linfocito. B, así como la interferenoia 

de la reaceicSn antígeno anticuerpo, al euati tuir a la IgG del. paOi. 

t •• t9 ).,, (:60). . 
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f 
~' Ñrpura tromboci top4n1ca trombcStica o Síndrome JIoecolfi t. 

~'" 

Posee muohas semejaneas con e1 síndrome bemolítico ur6a1co 7 

se expresa con fen6.enoe microtroab&tlcoe en diversos 6rsano. 7 .i~ 

te .. e, pero principalmente a nivel neu.ro16g1oo, como atasia, ceguera 

1 con?Uleionee. Su pron6.tico e8 grave 7 el diagn6atioo .e estableo. 

por ... 4io 4e la exploraci6n olWca 7 apOyado por datos de laborato­

rio entre 108 que destacan. 

a) troaboci topenia 

b) anemia hemol!tica asociada con gl6bulo. rojos tragmenta -

do. 

Bl tratamiento es 1& eepleneotomía de urgencia 7 oorticoe8t~ 

roide •• Se ha determinado que lae infusiones de antitrombtna 111 en 

a80ciaci6n con heparina 80n muy dtilee (61). 

..... ~ .. " _. 
Ba muy rara, suele presentar.e en la convale8cencia de una e~ 

teraedad bacteriana o vírica. Se pro duo en hemorragias ei.'trioas di­

fusas con vaeou1iti8 prominente 7 necro.ia de piel y tejido oelular 

auboutMeo, afectando principalmente nalgas '7 extremidad.e int'erioree 

En caso. DO fatalee pueden esfaoelar.. graadee zonas de ple1 

aangrenosa 7 untacu1o. Loe dat08 de laboratorio incluyen plaquetas 

normal •• o dieminuIdasJ g16bulos rojos tragmentado., 108 faotore. 4e 

la coagulaci6n •• consumen, prinoipalmente fibr1n6geno. El mecanismo 

e8 .em.~ante al de la coagulaoi6n intravaeoular di.eminada (OID). 

La pr1Dcipal causa ea ;La sepei. por gram neptiwa, tambi&n se ha r.! 

portado posterior a la aplioa016n de vacuna antivarlo1oaa o b1'n de~ 

pu'e de quemaduraa. Bl tratamiento básico oonsiste .n la hepar1niza­

ci6n con 50 a 100 U/l&/d081s fracoionada 0/6 bra. oon adioi6n de an­

t1tromb~ 111, además de predDi80na 1 mg/kg/día fracoionada c/6-8 

bre. fambi'n se enouentra 1ndioado el uso de plasma y t1br1n6geno. 

k 
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Pdrpu.ra en el Síndroae d. 'anooni 

Laa anoaaal.:laa h .... tol&g1cae ae obeervan haata el tercero o 

, cuarto afio de vida, ti.ne un excelente proncSetico adn .in tratamien­

to .Sp.cífiOO, .1 75 ~ de loe paciente. ae recuperan en lo. tr.epri­

•• ro. m •••• , ~a 1DIIJ'0ría en ocho e.aaaaa. BD la fa'ee inicial •• pre.a!! 

tan con mayor frecuencia .n .1 SRe ad.m4s de ineuticienoia cardi'ca. 

»e nueve a doce meeee deepu'e de iniciado el cuadro el 90 ~ d~ 

108 paoiente. han recuperado las oifrae normales de p~aqueta •• 

La. recidivas aon 1nf'recuant •• , pero aproximadamente el ~ 

tiende a la cronicidad y a ~a retractan edad • El trat&llliento ee de 

eoatm y oba.nacicSn ademú del reposo. En la. fa •• s iniciales en ca­

eo d. requ.r1 .. e ee utilizari plasma, en loa caeoe gravee el uao de 

predn1aona en doais de 1 a 2 mg/kg/día durante trea eemanas puede .er 

~ .uficiente haeta que lal8 t.Ditra8 ,d. plaqueta. e. noJ"lllÜicen. Si la 

jlri-trolllboci:tapen1a'-p.ra±"t.' .... -puede -admiDi:atrar -UDa-'""8.guDda,~.,eri .. -d.e 

e.t.roid.a, en e a.o de no haber reapuesta .e puade utilizar asatrios.'! 

DA y/o ciclofoefamida. Si no hay reBpueata ee indioa .1 ueo de •• ple­

nectolÚa. Deeda.l punto de vista glnetico ee obaervan crodtide. 

rotas, por lo que el estudio cromoacSDlico eata indicado para Uepr 

al diagn6etico. 

Pdrpura en el Síndrome de WiBcOtt Aldrich 

Bl cuadro clínioo inicial eata d.terminado por diarrea aangui­

Dolenta o hemorragiaa a otroe niveles, oourren durante loa primeros 

.e ••• de la vida. Se aaooia a eocema cutineo '1 susceptibilidad & in­

lecciones, sobre todo de vías respiratorias altae. 

Kl laboratorio generalmente repOrta megaoar10citoB oon morfo -

log:l& capriohosa a nivel de~ ndcleo. 

Bl tratamiento eeta orientado al control de las infecoiones Y 

específioo para 108 episodios trombooitoplnicoB, la eaplenectom!a ee­

ta contraindicada. 
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~romboc1 topen1a en el hemang1"ma oave:m.ollo 

Lae plaqueta. .on 4e.tru!da. en el tumor, la lIangre no mue.tra 

alteraciones agregada. a la diaminuoidn plaquetaria. La troabollia ez­

pontúea pel'11l1 te la curacidn; .iD e.bargo -a. encuentra indicada la re ¡:., -

:y dioterapia ( 600 a 800 rada) para aoelerar 81.1 1nvoluoi6n, lo que OeN-

-, rre tambi'n oon el u_o de eateroidee. La e.plenectomía eeta contrain­

i' dioada. 

Pdrpura trombocitop6nica neonata! 

Las peteqUias e.t4n preeente. deede el nacimiento, lIon ~r~ 

te. las manite8tao10n •• d. hemorras1a _-nivel del SRa, renal T saa -
troiDtestinal. Curiosamente no exiaten hepatoeeplenoaaegal1a. La d~_ 

ci6n Ae1 cuadro clínioo ee de doe a tr •• meee8. El tratamiento conai_ -
IJW~ te en el UIIO 4e aangre y derivados de aouerdo a la8 oondicionell olía.! 

~. -nlpaciente-•. El uso d.- ¡daquet .. ·1I&teTDa.,...~ • ..,ta- indicado··'7"'l.- ea­

plenectomía esta-oontraindicada 7 los •• teroides no tienen utilidad 

oompro bada 

Tromboc1topenia medioamentosa 

Puede lIer causada por meCan181D08 mediad08 por el eietema iD-
_. 

munitario, por toxicidad directa lIobra laa plaquetas en la ciroula -

oi6n o por daao de 10B megacariocitoa. Su partioipaCi6n en la pdrpu­

ra inmun.1 tarta ell evidente. El t'naaoo o uno de eus metaboli tos se -

combina en el plasma oon una maorQmol'cula o .e absorbe en la membr;! 

na plaquetaria, .lIta oombinaoi6n actda Oomo oomplejo antiglnico para 

el cual ee forman anticuerpos, lo que origina li8ia o eliminaoi6n te~ 

prana de la plaqueta de la circulaoi6n. El tratamiento consiste en 

cambiar o moditicar la terap'utioa. 
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Pdrpura trombocitopfnica en .el síndrome hemolítico ur'miCO 

B. un transtor.no adquirido que .. observa en n1a08 de •• i. 

ji ••••• a do. al10B de edad. Los prcSdromoB ino1U3'el1 diarrea ADBUinol~ 
, I 

.' ta, Ycim1 toe y dolor abdolDiDal, loa .,lntoua una vez eatableoido el 
{ 

: ouadro 80n •• OUDdario~ al ~o de daflorenal, inoluyen .d ... , COD -

",. vu.leion8a ollsun,a • hipertene16n arterial. La mioroangiopat!a 7 la 

trombo el topen1a en la fa.e inicial son .ecundarias al daf10 que sufren 

los eritrooitos y las plaquetas al atraveear por loa capilar •• 81o.e-

I nalares '7 lae arteriolas renale8 le.ionadas. in el froti8 de. IS&Dsre 

per1f'rica ee ob.ervan aoantooit08, eritrooitos fras-entadoB '7 el 

ezúen general de orina (BOO) revela oilindros h-'t1coa 7 leuoooi -

toa. Bl tratamiento e8 de aost4n ~ la insuficienoia renal, .610 

en callO. grav •• debení de uaaree hemoderlva408 (18). 

Generalmente la evoluoi6n e. hacia la hipertenai&n arterial 

i:;iO". 1D.uti'o1eDd±a--:r.8D~.!I;:-;;(n·d;Q1º.---'_Ti±.n. -:;Jana "i8OrilÜidU::hl·~ :~'T'. -epa&- _ .. 

80. de evoluc16n ~avorabl. remite .n doe a cuatro eamaaas. 

Pdrpura eeoundarla a hipereeplenismo 

~gunoe eetu4io~ han demostrado que m'. del'9~ de 1a8 pla~ 

quetas puedm_aoumularse en el bazo. La patogenia ee el inoremento .n0l: 

.. 1 de la fagooitosie p1aquetaria. El diagn6etióo ee basa en eepleno­

•• ga1ia, citopenia en sangre perif'rica, .'dula hiperoelular o nor.._ 

celu1ar. Oomo caueae tenemos infecoione. agudas, cr6nicaa, .:!ndrome 

4e Pelty, leucemiae, linfomae, mielotibroeis, policitemia vera, ane -

mias hemolíticaa, cirroe1e hep4tica, compre*1&n o tromboeis de vena 

e.pl4nica 
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J DIAGNOSi'IOO DB LAS BNPBlillBDAllBS IIBMORBAGI<WI 

Una y.z que ee ha •• tableoido la poaibilidad 4iacn6a~ica d. una 

enfermedad h.morrigioa a trav'. de au aemiología, queda e.tableoer ai 

a. trata de \1D& al teraci6n heredi tarta o a dquir1da, en la pri.era no 

exiate enfermedad prilDBria de tondo, 1ae anormalidades pereieten ~o­

da la vida 7 treouente.ente afecta a6lo UD faotor de la hemostaaía. 

La. adquiridas pueden deaoetrar.. aeociadae a enferm.dadea pri­

.aria. del tipo tntecoionee, tirmacoe, 'tc. 

Si .e coneitera el total de l •• ,entermedade. hemornlSioa. here­

ditarias •• encuentra que lo. detectos de ooagulac16n OOD8tituTen .1 

84.~ 7 108 d.teotoe h.red1~r10. plaquetarioB oon8ti~eD el 6.~ 7 

la entermedlLcl de Von .iUebrand el 5 .4~, tinalmente en lae en1'e:naeda-

;;..;.: 4e. heredi tari_ el caricter cíoliolo encontramo. un 0.8". 
Laa hemorragias en la edad pedi.ftriéa .,e olasitican en. 

a) !ranstornoe hereditarioe 

b) Tranetor.Doe aecundarioe a proae.oe patoldg1eos específioos 

e) eri.i. inesperada 7 aielada en un niflo por lo deú" sano 

4) El lactante que sangra 

La historia clínica e8 fundamental aa! oomo la exploraoidn t1-

eica 7 lae pruebae de tendencia hemorrigicas que 1ncl~en. reouento 

plaquetario, tiempo de sangrado (m), que e.tima la tuncicSn plaqueta­

ría y la interaccid~ con ~ pared vasoular 7 faotores de la ooagula -

c16n a. la índole de tibrin6geno y tactor VIII, tiempo de trolDboplae­

tina parcial, que mide la actividad del faotor VXI, ~ibr1n~geno, pre­

oaliore!na, ~actor.8 XI, XX, VIII, X, V, 11 7 fibrin6geno de peso mo­

l.~ar altor tiempo de protrombiDa, q~e estima ~aotore8 VII, X, V, -

11 7 f1br1n4geno; la estimao16n directa de fibrin6geno tambi4n iDfl~ 

ye, pues el TPl, el TP, el tiempo de trombina son insensible8 cuando 
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I J el f'ibrin6geno excede de 100 mg,!100 1Dl. Se incluyen tambi'n pruebas 

i, 4e trag1~idad oapilar (prueba de lluIIlpel Lee4), retraccicSn del co'su,-
{-

i. 

na, 

en todos 108 pacientes con aan¡rado lev •• 

Deber' 4e aolioitarae la prueba 4e ¡enerac16n de tromboplast1-

4etermiDaci6n 4e tactor 3 p~aquetario (.3P), prueba de retanoi6n 

, 4e plaqueta. en cuentas de vidrio, prueba de agregaci6n plaquetaria 

,- oon adreD&liDa, cOligeno y ristooetina. La est11Daci6n de la vida me­

dia plaquetaria con cromo radiactivo (Cr5l), ayuda al diagn6Bt1co d1 

tereno1al en la pdrpura trombocitop'nioa 1diopitioa crcSnica 7 la -

trombo oitopenia , pues ambas pueden tener plaquetas mo~016g1caaente 

voluminosas y ndmero normal de .egaoarioc1toB .n la _'4ala 6 •••• 
Otra prueba tnolU1'e la determinaoicSn d. IsG unida a las plaque­

taa, ae! oomo la de oomplemento en 108 oasoa trombooitop4nicoe hered! 

,;. tanoa. La biopsia de m'dul.a eSee. esta indicada en todo. 1.08 caeos 

.. no o~arok: de:~plrpuraj=..para-=4.eteC'tilr ·1Jr.ooeeo.!'_l.i'poey:.::....~ .. 

En 10B casoe cr6niooB recidivante. deber' buscaree sobre todo 

en ca80 de hipereepleDislDo bazos acee.orioe. Huelga deoir que e. ne 

oeaarto el eXWlado faríngeo (D), b10metna hem4t1oa completa (Bh), 

el e:dm.en general de orina (EGO) y dado que lo. emtomae de fiebre 

artralgiae, 'to., Be preeentan an alSWlOB tipoB de plirpuras y de o­

tras entidadee, deber' de eolic1tarse o'lulae LB, ~aotor reumatoide 

(PR), antieBtreptolie1naB (ABL), velocidad de BedimentacicSn globular 

(VSG). En loe caBoe clínioos que aS!.lo requieran deberi de efeot~ 

.e biopsia de oapilare. de piel,de m&dula eSsea y de riftcSn. 

La exploraci&n deberd de incluir valoraei6n de fondo de ojo PA 

ra excluir hemorragiae retinianas o vascu1itie. ~ambi'n deber' de so­

lic1~ar8e prueba de Coombe, antioUerpoe antinuclearea y cuando el oa­

so lo requiera electrotoresis de proteínas. Las pruebas de funoiona­

mientohepitico deberán de inoluirse cuando ooexistan datoa de com -

promiso d·e esta glándula ( hepatolDegalia, ictericia, 'to.). 
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KftODOLOGIA Da GNOS!I OA y !BRAPBU!'ICA 

JUSTlIPIC.lCION 

El .:lndrom~ purp11rico oomo tal e. \Ul8. entidad 

helllBto16gica-1Dmuno16g1oa que requiere de una .etodología para au 

estudio, ya que frecuente.ente podemoe ob.ervar que uraa enf'e.naedad 

he.ornfaica otrece un reto diagn4.tioo T por ande .e atu.a en la -

~or1a de 108 casoa ae loa e~ene. de laboratorio T sabinete pe­

ra llegar a .1. En e.te trabajo se bwloa iIIplementar en toraa ldé, 

ca 7 razonable una metodologÍa que permita estudiar en ~orma tnte-

~-:rl' ... 4Uft paciente . purpúiCO;_ -...BiD :que--.. d1etra1pn 7.1o .. ~:r.ecuraCHI ~ 
exilltente •• 

OBJETIVOS 

Integrar una metodología diagn6stioa 7 terap'uti­

ca .ticas en loe paciente. con IIÍDdrome purpdrico. Dado que en laa 

p4giuaa preoedentes .e han manejado '.toe parimetroa ~camente e~ 

quematizaremos la toma de desieiones tempranas. En .agundo t'rmino 

se analizan 108 expedientes oon diagn6stioo de p~ura 4e 108 ~t1 

moe ee111 aftoa diagn6at1cadoe 7 tratado8 .n nue.tra Inat1tuei&n. 
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, IIB'rODOLOGIA DIAGNOSTICA Y ~BIiAPBIITICA 
,> 

!. 

l. toma de deciai6nea tempranae 

ODa vez detectado el problema hemato16¡ioo .e debe ~erarqu1-

zar el abord.~e para llesar al diasn6.tico oorrecto 7 entonoe. insti­

tuir el tratamiento e8pec!~ico, dentro de 108 objetivos generale. en 

la tOlDa d. decisiones tempranas tenemoa. 

a) Identiticaci6n del problema 

Se lleva a cabo mediante una Metoria olÍDica completa, en­

~at1sando 108 anteced.ntee hemorr4g1oo8, al'rgiooe, .iDmuno16g1co8 e 

infeocioso.. Lo. tratamiento. previos 7 el tipo de evoluc16n ocurri­

da oon loa m1emoB. La exploraoi6n inclUir4 valo~016n neuro16g1oa oom -
pleta, as! oomo la aemiologÍa de 81gn08 7 síntomas. D.'. manera de po­

'. ~.r e.tableoer el caracter agu.do o or6n1oo ,4el . padeo1lll1ento, e1 eúe­

~~i~~lII1tecedente.fIlllli11ares positivos, estariamoe '01ertoll de -dia&,­

Doetioar una «ntermedad hemorr4g!ca hereditaria. 

La edad del pac1ente n08 orient~ al d1agn6.tico, por ejem­

plo en 108 lactantes el aÍDdrome de agen.sia radial. (TA.B.), leuoell1a 

cong4aita, la eepaie, el síndrome de Wi.oott A1drioh 7 el .índrome 

hemol:ltico u.r&roiao, pueden estar pre.entes. Bn loe adolell~8Ilte. '7 

adultos j6venes el .:lndrome de Mo.ahoRita o pdrpura tromb6tioa suele 

observarse mis que en otra edad. ~pdrpura de Henosh .e observa GOD 

mis freouenoia entre los 2 '7 108 8 Baoa. 

b) Bac10nal1zac16n de laboratorio 7 pbinete 

Oomo 78 .e menc1on6 de ~cuerdo a la po.ibilidad diagn6stica 

se prooederá a eolicitar 108 estudios 4ue se ooneideren neoesarios. 

Por ejemplo en el síndrome de lanoon1 ae Bolicitar.4 e.tudio 

cromos6mico, en la ano~~d~ de .~ Hegglin, sÍDdrome de Chediak­

HigasM '7 en el amdroae de Hermanelq 7 Pu.dlak ee o bs.rva.nm altera-
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!'Oiones c1toplasm'tioaa de los granulocitos. 

;BD la. d1sproteinem1as .e SO~iCi tardn e1ectroforesis de pro-

i. te:ínae s'ricas. Bl uso de Ore radiactivo se utilizan( cuando exi.ta 

dificultad 41agn6at1ca oon la p4rpur. tromboc1top4n1ca idiopitioa. 

Loa eximene. de tipo rutinario son la Bh, el ~rotis de san­

gre peri~'r1ca, el reouento plaquetar10 1 el BGO. De acuerdo al jui­

cio del olínico se solio1tarin anticuerpOS antin~cleares, c'lula8 LB 

prueba de Coombs y biopsia de m'dula 6.e& en los que existan datos 

clínicos agregados que augt.~ proceso maligno de fondo. En la. 00-

lagenopatíae .e prooeder« a la biopsia de piel, .á.culo o capilare. 

o 4e otrae eetructuras t.pl1oada& cuando el diagn6&tico mue.tre le -

s16n de otros 6rganos o 81stema8. Los eetudi08 radio16poos 7/0 tOIl.2, 

gr4t1ooe ee indicarln ouando exi8ta patologÍa intraoraneana o sospe­

Cha de oomplicaciones o patología abdominal (organomegalias, obatruo-

~~~~J. 'En 108 caBOB de vasculitis oon manifestaoione. neuro16-

gi~as deber« de efectuarse, ·de eer posible, la toma de EIG. 

o) Signo. 7 síntomas .i. frecuentes , 
Son las petequias, equimosis, gingivorragiae 1 melena en la 

mayoría de los Cas08 los signos que hacen el diagn6st1co presUDoional, 

pero la fiebre, anemia. letargo, palidez, dolor abdominal, artralgia8, 

anorexia 7 ltnfadenopatía, que tamb1&n .e enouentran presentes en ~or­

ma aislada o en oombinaoi6n, debe alertar al mld100 para elaborar el 

diagn6stico d1~.rencial oon entidades oomo artritis reumatoide, tie -

bre reuDultica, _colagenopat:(aB, enfermedadee proliferativaB malignas, 

renaleB, como glomeru1one~rit1. cr&nica, gastrointestinales e infec ~ 

ociosa. del SNO, especialmente la meningitis meningo060ica. En forma 

general virosia, bacteremias y concretamente CID y sepaia. Insi.timoa 

que una cuidadosa historia clínica 8S pilar fundamental de la ba.e 

diagn6stica • .. 
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d) trataa1ento 

. Bn forma genera1 lIe puede dividir en m'41oo '7 quin1rgioo. 

La., •• d1d.s medicas 1D.olUTen reposo en cama 1Ún1IDo de oua -

tro s •• anas, en tar traumati.mos 7 apone h1driooeleotrolít1co y ca­

lcSrioo adecuac1o, de preferencia por vía oral. 

Cuando Be requiera 1D.etüar vía parenteral., evitar puncionar 

venaa profundas y preferir_ vaaoll 8uperfioialea. 

En 108 caeos de hemorragias 100a1ea 1 ouan40 lIea poaible 

cohib1rlu con taponamiento, por ejemplo en la epiataxis., en 108 Ga­

.011 4e metrorragia., valorar el uso de oxo1 t6oioo. 7 hormonale., en 

•• toa caSOIl el conooimiento de la causa exacta 4e la hemorragia d10-

tar« la lIe4ida terap'utica eepeoífica a aelUir. 

Lall hemorragias profuaas, oontinuaa 7/0 difío1le. de cohibir 

.e manejaria con lIangre 7/0 hemoderivadoa de acuerdo al momento olfo! 

F~o __ ~el upac1en1ie •. ·En loaoaBollagw108 -_Qll. -_ena~.,:l.~_-1d.da,c 'OQlll() -4N1_::h 

hemorragia del BNe, .e efectuar' 8Bplenectomía de urgenoia '7 de mane­

ra elect1va en 108 pacientes que no reeponden a la pre4n1aona, lIobre 
• 

todo en l&a tormaa crcSn1oa •• La tromboc1topenia oon sangrado activo 

e.caso 8e puede manejar con tranatua16n de plaama rico en plaque~. 

(de .enoll de ee18 horas de extraídO). S1 el sangrado fuera profuso _ 

tranatundi~ de preferenoia conoentrado plaquetar10 '7 8i no .e tuvie­

ra se utiliz~ plaema fresco congelado y/o paquete globular. En lo. 

CBIIOS de sangrado aotivo, profuso y grave e8 obvio que ee deberi 4e 

adminiatrar sangre total. 

Oomo puede observarae, lo importante 8S mantener 8in :-~ 

40 al paCiente, oon uná tenaicSn arterial normal o cerca de lo normal 

evitar llegar al eatado de choque y en el callo de que 8e pr.llente aa­

nejare. oomo tal, e8 decir administrar voldmen oon .olucione. elect~ 

líticall lIi en el momento agudo no ee tuviera sangre 7 aua derivados. 
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11 pIa .... e utilizará a raz6n de 15 mI/egldosle, la sangre 

total de 15 a 20 lIIl/kg/dosl. y el paquete globular a ra.6n ele 10 1l1/ 
egldosi •• La velooidad de 1nf'ua16n dependeÑ de lae oondioiones helDo 

dinúicas del paoiente, pero en forma general debentn de adra1nietr~ 

.e en un lapso de d08. horae. Algunoe autores sugieren la adminietra­

oi6n de turo8emide a d08i. de 0.5 a 1 .~dosie en una .ola admi -

nistraci6n para favoreoer la red1str1buoi6n de loa líquidos tlaula -

res 7 evitar ae! eobrecarsa de vOldmen, pero en realidad existen oOD 

dioione8 específicas en que BU uso .i eeta demostrado OOIDO en la in­

sufioienoia cardiioa, renal o re.piratoria. (18). 

11 manejo tarmaoo16g1oo eata basado en el ueo de esteroide. 

del tlpo de la predn180na la oual ee utiliza en loe caeoa de pdrpura 

tro.bocitop4nica idiop4tioa oon manife8taciones que amenazan la vida 

.-J'-que-no-.r .. aponden a las lDedl~«.n.~~ •• ~.~ran.fuei6n de h~lDO­
derivados; e. emplea tambilnen i:t;:. ~:~~: ~~~~Jóe"pero 'por'peri-;do8 

corto e 4e d08 a ouatro eemanas. En loa oae •• que no responden a la 

predniaona s. puede aaociar algdn inmunosupre.or del tipo aziatrop1-

,na o olclofostamlda 7 81 adO as! no ~ respuesta B8 proceder' a la 

.splenectomía. El uso actual de gamaglobulina (Outter) a dosia de 

0.4 gr/kg/doBi8 oada una a .e18 semanas por vía intravenosa ha dado 

buenos resultados tanto en la8 formas cronicas, agudas COIDO en la.a 

retractarias (59), (60 ) • 

e) Detecci6n oportuna de oomplioaciones 

La lnvag1nac~6n intestinal puede ser prevenida con una co -

rreota obeervaci6n clínica y radio16g1ca ademia de que el aumento en 

el dolor abdominal, tanto de intensidad oomo de durac16n ponen sobre 

aviso .• obre esta 81tuaci6~ la cual puede ser tambl'n monitorizada m~ 

diante estudios radlo16gicoeeerlados, 108 cuales ae 1ndioa~in de 

aou~rd4.a·la evoluc1&n del mismo. El uso de prednisona eeta indicado 
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J para prevenir la in""BiDaoi6n. 
t 

Bn el C&80 de hemorragia 4el SNC, uno de 108 datos sobresa­

liente. e. el síntoma de cefalea la cual debe alertar al .'4100 .0-

bre •• ta posibilidad, que ad,emal. 8i .e pre8enta oon oitraa plaqueta­

naa 1D1q ba3a., entre meno. de 10,000 1 20,000 por l1li3, exige una 

pronta de018i6n terap'utioal esplenectom1a 1 estero1de •• 

A nivel ocular e. intr.~ente la 1.8i6n retiniana, .obre t2 

do el desprendimiento 4. la misma, la oual ocurre oon datos de v.s~ 

litis por lo que la observaoi6n del fondo de ojo e8 vital para pre­

venir este evento junto oon las demás medid .. de tratamiento ya co -

mentadas. La insuficienoia renal Be mane3ar' oomo tal, dependiendo 

4e1 tipo de p11rpura que la origine ( Heno oh, síndrome ur4mico hemolí­

tioo, 'te), 8e podr4 utilizar esquema inmun08upresor que e8 muy 4til. 

CuandQ lleguen a oourrir complicaciones permanentes, co~o ___ ----,---,---,,-,, __ 

.eouelas neurolI6g1oae, deberal de propor01on:~;;-'rehabili tacicS~ e~pe- ... ;,;;:~-;: 
c1tica, ademis de apoyo paioolcSgioo al pa~ient. y a sus familiare •• 

Por dltimo un paciente hematolcSgioo siempre deberi de .er 

vigilado durante un peri6do mínimo de ouatro aBoe, para oorroborar 

la r.m1si6n de la patología de fondo, ouando aaí ocurra, 1 de por v! 
da cuando el padeoimiento tienda a la oronioidad. Desde luego segui­

ri siendo controlado 7 evaluado mediante pruebas específicas de labo 

oratorio cuando la naturaleza del padeoimiento lo indique. 

Merece comentario aparte que el uso de gamaglobulina (CUtter) 

.e ha podido u~ilizar en casos d88d8 su etapa1nioial y que no e8 ne­

'o •• ario esperar a aplicar el tratamiento oonvencional (observaoicSn­

esteroides-esteroides y/o inmun08upresores- esteroides y eaplenecto­

mía- tnmun08upreeores y espleneotomía), y que adem'e se obtienen bu~ 

nos resultados ~O ), (59). 
Pinalmente el tratamiento quirdrgioo es el de la eBplenecto~ 

mía, ya comentada COD anterioridad. 
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BBVISION OLIN~Cl 
I Se revisaron retrospectivamente loa expediente. de 

~: oatorce pacientee del Servioio de .edicina Interna Ped11ltrioa entre 
( 
" enero de 1980 7 ~u110 de 1986, oon el diagndetioo de 1ngreeo de -p4!'-

pura, 8e inCluyeS el caso de una paoiente con he.angioma. cavernoao d. 

"diez affos de evoluci6n que nunca cursd oon manifestaoiones hemorr4c! 

oas ni oon alteraciones de prueba., de laboratorio, 8. iDclqcS iDten~ 

oionadamente para mostrar que no todos .stoa caeos cur8&D oon troab;2 

citopenia o pdrpura. 

-Dentro de e stoa casos hubo lma pdrpura neonatal, UD 

o&eo de leucemia linf'oo!tica asuda (LLA) 7 uno de fiebre tifoidea 0,2 

.0 .~.rmeda4 pr1mari~ ~ue 8e manifeateS inioialmente 00.0 pdrpura, 

el reato de 108 O&e08 fueron de pdrpura de Henoch, trombocitop'nica 

idioplÍtioa (:p!J) la pl1rp~ fjitU~f'eocio8&. 
. - ------ -_ .... _-- ... --~ .. _.~~ ........ _~._. 

I ¡I ~ • 

-"'o "''''-1 "'Loa -órit-¡iríó<il'c.t¡- iD:élUtiioo~-1'u..-ran' -108 8iguientes, 

a) Manifeataoiones de sangrado en piel 7/0 auoosaB • 
• 

b) Bdad desde reci&n nacido basta loa 17 aBoa. 

o) Se inoluyeS intencionalmente el caBO de hemanBio­

ma Cavernoao por lae razones ya eeaaladaa. 

Loe criterios de exoluai6n fuéron los siguientee. 

a) CaBOS de pdrpura sin manifestacionea de sangrado 

en piel y/o muo08a8. 

b) Casos diagnóaticados oomo pdrpura que no tenían 

alt.racione8 hemorrágicas clínicas ni por labo­

ratorio. 

o) Casos diagn&atioOB de pdrpura que ~ 1nic1a1mente 

ni' finalmente correspondieron al d1asn6stioo de _. 

ingreso y que por tanto ee trataron de errores 

diagn.6eticos. 
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f BBSULTADOS 

r Bxollqendo el caao de heaanpolI& oavem.oao (Ha), 1.. .am.-
;1". te.taoiones de pd.rp~ .e presentaron el el l~ de 108 C&80S. 

Bl diagn6at100 de pdrpura trombocitop'nica 1diopit1ca ae 

eooont%"6 en ouatro cae081 tree llucu1inoe '7 un remeniDo. 

La pdrpura de Henooh-8chonle1n (PHS) ee encontr6 en tree 

caBoa, 408 masculinos '7 UD femenino. 

La púrpura post1nfeccioaa ae encontr6 en cuatro caso., 

dOB femeninoe '7 d08 masculinos. 

561 .. ente un caeo de plirpura neonatal (PN) en una pacten­

te femenina, 7 doe caSOIl manifeatados como eíndrome purpdrico q~. f! 

nal.aente oorrespondieron a leucelll1a l1Dt'ocítica aguda (LLA) 7 un ca-

150 de fiebre tifoidea ('T) con h1poplaeia medular de las tres a.rie •• 

En .1 ouadro ndm~ro 1 podemoe obeervar la diatribuci6n por 

edade8-1_~81J 00~~~:,ct.1~~~~" 

aeepecto a los factores de.encadenante., tenem08 que en 

.eie paciente. había antecedentes infeooiosos, en doe existi6 el an­

teoedente de traumatiamo (el O&so del Ha 7 de la HI), en cuatro pa­

cien te. no exietieron t'aotoree de S enoad enante s demoatrable. y en dOB 

la cau_ no pudo .er, preoiaada. Ver cuadro ndaerQ. 2. 

Bvoluoi6n del padeoimiento. 

5610 UD callo de PTI evoluoioneS 

en fo~ crcSnica y tres en' rorma aguda. 11 caso or6nioo oorre.ponde 

a una pacientereMenina de actualmente 4 aftos de edad que en BU pri­

mer afto de vida presenteS tres episodios de sangrado en piel '7 que -

hasta la actualidad sigue presentando manifestaoiones bemorr4gicae. 

S6lamente un paciente. fa11eci6 en la etapa aguda, por aangrado del 

SNO. Los casos de pdrpura de Henooh-Schonle1n (PHS), neonatal e in­

teooioea evoluoionaron en torma agu.da. Los casos de He y de LLA lo '" 

hicieron en rorma cr6nica. Ver ouadro ndmero 3. 
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vv....." .. -" ., ...... -
~~~!!22!2UO..!_!E2.!!!9:.l.~2!2!!~~ 

,~ Diasp6atioo 1 n6. 4e AA80S 
',:i' 

B:r~ 
PTI 'PHS PI PN LLA He 

~. Sexo MP ., ., . ., IIr JI, 
el 
\ .enoa 4. 1 afto 1 1 1 " l. 

" , 
( de 1 a 3 afias t 
~ 

3 • 6 aftas 1, 4. 1-1 " 

" 

~ , de 6 a gaflol!l 1 1 , 

d. 9 a 12 afios 1 1 1-1 

;:. de 12 a 15 aaos 1 1 

de 15 a 17 afta., 1 

total 4e oaS08 3-1 2-1 2-2 0-1 1-0 0-1 

total de ~ 28~ 21" 28" 7" 7tJ. ?j, 

11:--
~ 

CUADRO No. 2 

PACTORES DESBNCADRNANTES 
---~-'---_::II_-.--

P. Del!l'noadenante Diagn6Btioo y no. d. oasos 
PTI PHS PI PN LLA He 

~eooio8o 2 4 

Traumátioo 1 1 

Sin Pactar 
3 1 1 Dea'noadenant. 

No preoisado 1 
total 4 3 4 1 1 1 
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I , 
Duraci6n del padecimiento. 

Se inoluye el tiempo de evolu -

oi6n d.sd. inioiadas laa manifestaoiones olínioas de eangrado haeta 

.1 momento egreso fue d. 1& 81piente lDanera. (Ver cuadro ndmero 4). 

Ca80S de PTI I UD paoiente pers1et16 durante una aemana '7 tre8 

paoiente. entre una '7 cuatro .emanas 

Oaeoe de PHS. doe caeos tuvieron duracidn de una a cuatro sema -

nae '7 un oaso de mata de ouatro eemana8. 

Oaeoe d. Pdrpura InfecoioBal un caeo tuvo duraoi6n de menoa de 

una •• mana, doe 0&1508 oon duraoi6n entre una '7 ~ 

tro eemanae '7 un 0&80 Con •• de ouatro a.manas 

0&150 de Nrpura neonatal (PN). e.t. caso tuvo una duraoi6n de 

Caso de LLl. tuvo una duraoi6n de .4s de cuatro semaoas. 
lil';:-· 

Duraoi6n 'de ~-evoluoi4n.-

S. incluye el tiempo de' evolu­

ci6n deede el 1nic~o de las manife.taciones-clínioae hasta el momen­

to del diagn6.ti~. (Ver cuadro ndmero 4&). 

Oae08 de PTII e. preeent6 un oaso Con una eemana hasta el momen 

to del diagn6stico, un oa80 con evoluot6n d. 408 a 

cuatro eemanas y un caeo con evoluc16n entre oinoo 

'7 seie semanae. 

CaBOS de PHSI hubo dos caeoB con evoluc16n entre dos y cuatro ee­

manas '7 un caeo con da 4e seie semanaa de .volu: ~ 

oi6n, 

Ca80e de Pdrpura infecoiosa (PI). hubo doe caeos oon evolucid'n 

de menos de una eemana, un caso entre una '7 d08 8.! 

manas 7 un cae o entre do. '7 ouatro semanas. 

Caeo de P.RI Se presenteS oon durac16n d. tree semanas. 

Caso de LLAI tuvo una durao16n de m4. de ee1e .emanas. 

aaso 4e HO. tuvo una evoluc16n de d1e& afios, pero ein manifesta­

oiones hemorrig1cae 
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CUADRO No. 3 • 

BvO~\l 1 J1 Di d. e.eo. 
MI PHS -. • .LLA HO 

Agu.da 3 3 1 , 
1 1 Or6n1c. l· 

'.".11.c1do 1 

No hU.e1do 3 3 4 1- 1 1 

OOADRO Ho.· 4 

DL~CION TOTAL DBL PADBCDIEHO DBSDB LAS PRDlBBAS 

.IIANUBSU,CIOBES CLINICAS JIlS!A EL MOIIBNTO Da BGRBSO .... __________ 3-=--_. __ .6. .A. • __ .... _._______ N. 

PTI PHS . PI"" ',' '. --PN . tLi HO 
menoa de 1 eellllll8. 1 1: 

d. 1 a 4 •• manas. 
_,. 4. 4 .emana. 

total 

3 

4 

2 

1 
3 4 

OUADRONo. 4& 

1 
1 

TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INIOIO DB LAS PRIMERAS 

MANIFESTACIONES CLINICAS HASTA EL MOMENTO DEL DX. ___ ~! ____ -= ____ :2 __ =-.=_-==.__ -s 

Bvoluc14n n184D1~.tico l BOl 4eo&80. 

MI PHS PI' PIf. LLA He 
... n08 4. 1 eemana 1 2· 1 

d. 1 a 2 eemanae 1 

de 3 a 4 eemanae 1 2 l· 

de 5 a 6 8emB1UL8 1 

d. 4. § •• mana! ¡ ¡ l: 1 
total 4 3 4 1 1 
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1lagn1 tu4 del sangrado. 
, 

De acuerdo a la macn1tud 4el aan -

grado, la entenaedad .e cl&ait106 en tre. gru.poSI 
./ 

l. Sangrado en piel exclusivamente 

11. Saqra40 en piel 7/0 muoo ... pero moderado 

IIl. Sangr840 severo o &Divel 4el SNO 

IV. Sin maD1te.tacionea de aangrado 

En el cuadro ndmero 5 podemoe ob­

.ervar la d1etribuci&n de eeta clae1t1oac1dn, ee incl~6 el ca80 del 

he •• ngioma caver.no.o (HC). 

Manifestacion •• clínicas. 

En ouanto a lae manire.taoione. 

clínicas y para una me~or oomprensi6n 7 eaquematizao16n la8 d1v141 -

~~os en g8DeralH.--7~8pecU1.oae-t~r- cu.adN -R.ero '-6...--- ---

a) Kan1t •• tacione. espeoíticas 

De sangrado en piel, como petequias y equimosis 
• De sangrado en mucosae, como gtngivorragiaa, epistaxis 

petequias en conjuntivas,' hematemesis 7 melena. 

Ga8trotnteetinalee, principalmente dolor 

~rt1cul.are8, como tlogosis '7 artralgiae 

Neuro168icas, como cetalea, irritabilidad, coDruai6n, 

convulelonee, mareos, v4rtigos, pare.tesias, 'tc. 

b) Manifestacionea generale. 

Palidez, tieb~e, maleatar general e hipor.xia. 

Caso e de P'lI. 

Las principalea manifelltacioDes en orden de ire ... 

ouenoia eon. petequias, equímoe1s, epistaxis, gingivorrag1aa, pal1dez 

7 mareos. 
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ClUDBD Bo. 5 

m.dIPmAcnm lD .A:OUBHDO .AL :&Alf;'BADO 
J 

o de cae • 
H'J[ PBS .' . PI', - o .PR'" o LLl::.· iIQ 1;o1t&l. 

~ ~ 2 1 1. 5 
IX 2 3 :2 "1 

In l. 1 

D J. l. 
"tDUJ,. lA 

OlaDRO No. 6 

9!ms.J~!2~-2&!!!~H¡.!~.!!!m~ 
Man±~.8tac1one8 •• peóltlo •• Jlanl~ellt • ~rüell. 
l!eUJ'! AM! GI 1 ,P1el ,1lu008 •• J¡ Palldez . Pi.b l '.-.~ & ,'G*c' .¡ 

_, .. 1.;t. ( 

I D1&p6.t100 
• "'r __________ 

.~...;.,..--......---.._, ~ . ...,... . ~.~ -- - --_. 

PorI '4 O 1 4 4 4 1 4 

PH8 1 3 2 3 ,3 3 1 3 
PI 4 1 O 4 3 3 3 4 

PD .- .- .- 1 1 .. ... 1 -
LLA 2 1 O 1 1 1 1 1 

Ha .. _r ,.. 
'" ... ... -- --- - - -

total 11 , 3 13 12 11 5 12 
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Cae08 de PIIS. 

En e.ta entidad encontramos en orden de :frecuen­

cia petequia., .e1ena, dolor abd01ll1n&l y articular. 

callOS de PI. 
Observamos 1011 .iguiente. datos olínioos en or 

den de frecuencial petequias, fiebre, palidez y oefalea. 

Oallo de FR. 

Observamoll tundamentalmente petequias y ¡ingiYQ -

rragl. ••• 

caeo de LLA. 

Encontramoa tanto mani:festacione. seneralee oomo 

espeoíficas 8in predominio 4e alguna de ella., 7 en este ca80 1. 

f-J1ogoa1.·articular y lae alteraoione. de la personalidad eetu'rieron 

~úaente •• 

Oa.o de HC. 

No ee incluyd por no pre.en.tar ning6n' tipo de lIAD! 
te.taoionea de l&e eeftaladae, excepto la miama preeencia del hemaa&1~ 

.. que eataba localizado en. la cara anterior del muslo derecho y COD 

una dimenai6n de 8 cm x 6 CID. aproximadamente. 

Betudios de laboratorio. 

Los estudios de laboratorio so­

licitados para evaluar el diagn6etioo y la evoluoi6n fueron 108 .i­

guientes. b1l1queda de o'lulae LB, ABL, VSG, POR, .. .a, BGO, y .'dula 

68e& (MO). Las prueball de tendencia hem.orrig1oa ee efeotuaron en to­

d08 108 paoientea. Ver cuadro ndemro 7. 
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UUAJ).t(u no. ~( • 

ESTUDIOS DB LABORAroJUO .SOLICI~AD08 ------------------ .. 
Dx, Oa808 B.tU4io. 8olicitad08 

D PB BGO PCR VSG ABL l'H LB 
11 &11 a 11 a D a Da D • Da D. D & 

nI 

PHS 

PI 

PN 

4 

3 

4 

1 

4 2-2 4 2-0 o o 1-0 3-0 1 

3 2-1 3 2-0 1-1 0-2 3-0 3-0 o 
1-3 1-2 2-2 2-0 0-1 0-1 o 1-0 o 
111 1 o o o o o 

LLA 1 

HO 1 

total 14 

1 1 1 1 

1 111 

14 13 14 9 

o 
o 
3 

1 

o 

4 

o 
o 
4 

o 
o 
7 

NO,ta. l'lh t6rmula blanca LB. o'lula8 1upu8 eri telD8.t08o 
PHa 'actor reumatoide (n) I normal (a) I anonaal 

" ÓUADRO No. 7 b 

BSTUDIOS SOLICITADOS A LABORAmnO ________ aw_= _____ aa_._.= ___ =-sw.._ 
, 

DX, 0.808 Bstudios 801icitáto. 

prI- ~. 4.' '~ 

PHS 3 

PI 4 

PN 1 

LLA 1 

HO 1 
total 14 

Bb 110 Ex • .,. P BBG, la 
na na n a na & a n & 

1-3 O 

1:-2 O 

3-1 1 

1 O 

1 1 

1 '0 
14 2 

1 4 
O 3 

O 2-2 

O 1 

O 1 

O 1 
1 14 

o 
O 

O 

O 

O 

O 
O 

1 

o 
3 

3 

1 

1 

9 

o 
o 
1 

Nota. Hb.- hemoglobina MO.- .'dula &88& Ex. P.- Exudado farín -
P.- Plaquetas EEG, Eleotroenoefalograma gao 
(D) I normal (a), anormal. 
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'Bvoluoi6n olínica ~.peoto al ~ra~am1ento. 

Se ~10r6 la evoluci6n clínica re.pecto al trat~ento 

inatitu140, obteni4ndo •• lo. siguiente. resultado •• 

ca80. de PHS I trell paoientell heron tratados oon medida. genera­

l •• 1 uno oon allteroidee, teni4ndolle una evoluoi6n 

promedio d. 7 díae 

0&80S de P!I. un paciente fue tratado con hemoder1vadoB exolusi­

vamente ( el que pre.ent6 fraotura de huellos pro­

pioll de la nariz), d08 con hemoder1va408 y •• tero! 

de. 7 el dltimo oon medidae generale •• teni4ndolle 

una evoluci&n promedio de 10 dÍaa, con un mínimo 

de 4 7 un m'ximo de 18 días. Oabe mencionar que 

uno de loe paoientes talleci6 por hemorragia d'el. 

8NC7·había sido manejado :-0011_ -hemoderivadoe 7" .at.! 

roidee. 

Calloe de PI. 40s paciente. fueron manejadoa con antibi6ticoa e~ 

cluaivamente, uno con hemoder1vadoa 1 antibi6t1ooB, 

7 UD oaso con inmunoeupreaoree y antibi6tiooa, pues 

correspondi6 el diagn&stioo final a leucelll1a linfa­

cítica aguda; tent6ndoae una evo1uci6n promedio de 

31 días, con un mínimo de 4 1 un m'ximo de 98 días. 

Se incluye, un CBSOS de infecci6n de vía. respira­

torias altas y un oa80 de c.l~itis de miembro p'l­

vico, el caso de fiebre tifoidea el de la LLA. 

caso de PN. Se manej6 exolusivamente oon hemoder1vadoB 7 BU evo­

luci6n promedio tue de 3 semanae. 

Oaso de HOI S. manej6 mediante oirugía, .in aplioaoifq.-. d. eete -

roides o radioterapia. Su evoluoi&n fue d. 4 d!all. 

Ver ouadro ndmero 8. 
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PatoloBía interourrente: Ver cuadro Ddmero 9. 

Oaeoa de PHS. en eate tipo de pdrpura solamente UD caao oure6 

con dudbeniti8, e8otac1tis '1 ,.atrit18, diagnos­

ticada. por persi8tir oon hematemesis '1 melena 8in 

respuesta a la cimetid1na, motivo por el cual 8e 

indio6 end08oop!.. Dos casos evoluoionaron sin pa­

tOlogía interourrente 

Oa.oe de PTI. Ningún ca80 preeent6 patologÍa in"-turrente. 

Oaa08 de P.I. Hubo d08 con taringoamiSdalitia, uno oon celulitis 

de miembro p'lVico derecho '1 otro con fiebre ti:f'~ 

idea. 

~o. ca80d de LLA, PN, 7 del HC,no presentaron pat~ 

log!a tntecurrente. 

Concordancia entre el Dlt. de ingrello y el Dx. de egreso. 

Oaeo. de PHS+ loa diagn6etiop. :tueron de la 8iguiente manera, 

UD diagn6stico correcto tanto al ingreeo como al 

egreeo, un diagn6etioo de ingreso como apendiciti8 

que :f'inalmente tue PHS 7 que la observaci6n prude~ 

te 1mpidi6 la Cirugía, el teroer caso tue dx. al 

ingr.eo como P.rI 7/0 fiebre reum4tica, pero fue ti 
nalmen te PHS. 

Oas08 de PTI. hubo dOB diagn6aticoa oorrectos tanto al ingre.o c2 

mo al" egremo, un dx. de fraotura de septum y una 

ooagulopatía en e.tUdio que finalmente tueron PTI. 
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CUADRO NO. 8 
• 

BVALUAOION CLINICA BBSPEOTO AL !X. INSTITUIDO Y DIAS DE BVOLUCION ----.... ---.. ~-----.. _.-----------...... -------.----_ ..... _ .. -- . 
Diam6.tioo !ratamiento 1 no. de 0 •• 0. DI... de bol. 

H Antib. KG. H + B H + Ant1b. IDm. 
f: 
f: nI 1 1 2 10 
f, 

¡:: PHS 

( PI 1 

Plf 

LLA 

Notal 

2 1 

2 1 1 

1 

1 

H.- hemoderivadoe Ant1b.- antib16t1c08 

H + B .- Hemoder1vados m4. aeteroides 

CUADRO No. 9 

PATOLOGIA INTERCURRENTE -_.::11_--_._--

7 

31 

1 9 

MG.- M.di4as senera -1e8. 

D1asn6atioo Patología 7 no. de 0&808 Sin patología 7 no. de c. 

.P.rI 

PHS 

p~ 

PI 

LLA 

HO 

total 

1 

4 

5 
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Casos de PI, 5&10 un caBO ooincidi6 tanto al ingre.o Como al egr~ 

80' otro fue 4x. al ingreeo oomo PTI, fiebre titoi _ 

dea o PHS y al egreso fue PI. 11 teroer oa80 fue dX. 

como PTI y el cuarto oomo PHS y tinalmante 108 40s 

oorrespondieron a PI. 

L08 caeos de menoi&n aparte fueron oorreBpondi .. ta8 

al hemangioma cavernOBO (HO), la p11rpUr& neonatal (PN), que DO tuvie­

ron dificultad d1agn6atica. El caBO de leuoemia lintoc!t1ca aguda 

(LLA) que fue diagnosticada al ingreso oomo pdrpura infeoe1oB8 '(PI) -

y/o anemia en estudio. Ver cuadro ndmero 10. 

_.1 
.liJ -1".....:· .... '" r. 'J:eR __ ., 
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OUADRO No. 10 
• 

OONCORDANCIA ENTBB EL DX. DB INGRESO Y EL DX. DB BGBESO 
_--_____ ::II __ ••• __ ._~----.--------_ • 

.. BX'1 DI INGRESO 

P.l'I 

PTI 

Coagulopat!a en .studio 

.rractura de Septwa 

PHB 

Prob. Apendiciti. 

PTI 7/0 'iebre rewaitioa 

PI 

PI 

PI 

PI Y 8!J:t.draae...-an'JIlioo_-·--
PN :--:4- c-~:- ; _o. _'uo JEja? ',.-

D1acracia sanguínea, prob 

PB8 

ftI 

HI 

HI 

P1'I 

PHB 

PHS 

PHS 

PI 

DX. DI EGRESO 

PI + Piebre tifoidea 

PI + Oelulitis aiembro p'lvico 

LLA. 
,-_." .~. .. . .... 

_._---~---~-_._.-

PI 

@ ~, 

Notal P!I.- Púrpura trombocitop'nioa idiop4tica 
PHS.- Ñrpura de aenoch-Scbonlein . 
PI .- Pdrpura infeooiosa 
PN.- Pdrpura neonatal 
HO .- Hemanc1oma-oaTer.boso 
LLA.- Leuoemia lintocít1ca aguda. 
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DIBCU8ION 

. "De acuerdo a nuestro estudio pode.oe ob.ervar que la nI 

tiene una ~or incidencia en el srupo 4e e4&4 oomprendido entre loa 

g 7 10.17 afto., lo cual ditiere de loa reaultad08'4e la Dra. Xieve. 

que demue.tra una -1'Qr inoidenoia entre 108 2 7 los 6:11110. (62). 

Hubo predominio en el •• xo masCUlino, lo que concuerda con 

otroe estudios (62). :In cambio la PH8 tiene UDa ma1'or incidenoia en 

el BJ"U,po de 3 a 6 afio •• La pllrpura infeooioBa (PI), no tiene predom! 

Dio 80bre grupo de edad o .exo. 

Bl o.ao de pdrpura troabooi top'nica i41oplitioa (PlI) que pr,! 

.enteS la paoiente viata a 1& edad de la. 8/1211, oblipña a de.ear -

tar una patologÍa de tipo heredi taño, 7& que la paciente inioieS au 

8tntomatolosfa a 10B 3 aeeee de edad l' aotualmente a la edad de 4 

afto. continua con manite.taolonea,hemor~cae. 

el 6~ de loe oaeoe tuvo taotore. infecoioeo., 108 que ee pre.entaron 

en el 1~ de 108 ~aBoe de PI. Llama la atencicSn un caeo de PrI 8. 

~a maniteatado oomo aecundaria a fractura e.ptal 7 en loe reetantee 

tree cae08 no ~ factores deeencaden~tee demostrable.. 11 O&BO de 

h.m~oma oavernoeo (HO), DO dio alteraciones de ninsdo tipo, lo que 

.610 8e ha reportado en HO 4e grande. dimensione. ( 1)' 

Lo. caBoe que no pre.entaron factores preoi.able., 8e debie­

ron a intormac16n ambigua en el ezpediente clínioo. 

Bl 99~ de los caBOB evolucionaron ala forma aguda 7 86~0 al 

~" ~o biso' en torma cr6nioa lo que concuerda con 108 repori •• al re ... 

peoto (63). S6~amente un oa80 de PTI falleoi6·.n el cuadro agudo ~ 

bi'n40.e repOrtado una mortalidad del 1" o menos ~). Su evo1uci6n -

:tu. 4e dos .... anas, .in embargo DO hubo oportunidad de efec'tuar8ele 

•• pleneotom!a, desafortunadamente no fue posible efectuarle biopaia 

de .'dula. 6sea. En cuanto a -~a duraci6n del a!ndrom. púrpl1r1oo en ' 

forma general, S8 puede observar que :tue de aproximadamente d. una a 
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~ cuatro aemanae, lo qu. reat1rma lo .~tolimit8do d •• atoa padecimiento. 

, al oa.o de .xcepoi6n tue la LLA oon •• 1. ••••• d. e?01uoi6n 

previoll al. diap.6.t1co. »e lo mter10r podemoll apreciar que la oba.~ 

?Bo16n oonservadora 8iSUe aiendo una forma adecuada de manejar la -"2 
ría 4e 108 caeOIl. ID e.te aspeoto no podemos dejar de .u~ar que el 

tratamiento lo diotar4 la ev01uo16n 4el paciente. La. manife.tacione. 

clínicas de nuestroe pacientee concuerdan oon laa sef1aladas por otroe 

autoras. B1 apoyo de laboratorio 1 gabinete .e efectu6 en tora. a4e~ 

da pero debido a la lDtra •• tructura h08pitalaria no .e pudo estudiar 

en forma adecuada a m4a del 5~ 4e los pacientes de nuestro e.tUd1o. 

Bu. 108 cuatro t.1poa de plrpura enoontrados obeerv8lll08 una e­

voluc16n ~avorable en tia.po promedio de 10 díaB, la exoepoi6n la 

oonetituT6 el caBO de celul1ti8 que ee oomplicd con varioela de pro -

bable adquieic16n tntrahoepi talar!a. La patologÍa intercurrente llÚ 

~ouentemente. obe.rvada···fu8 la infe4oi6n .4e-;víae reepira~oria. al· -, 
=r--

ta. J sobre todo en 108 caso. de pdrpura infeooioea 7 no en la PlI en 

la cual Be senala au inoidencia hasta en el 5~ de loe oae08 (18) • 
• 

ID nuestroe paoientes de PTI no s. llevaron a cabo estudi08 

de oin'tica plaquetaria, ni de antiouerpos antiplaquetarioe por no 

contar oon di8ponibilidad para ello. Pinalmente respecto a 108 diag­

ndetiooa de ingreso 1 egreeo, las manifestaciones c~ínicaB 1 ~Oll ea-

.tu4ioe bi'n enoaminad08 pueden evitar desviar 1011 reouraOB 7 aho~ 

tiempo en beneficio del paciente. En forma general existid UD 8~ 4e 

certeza d1agn6stica al ingreeo, lo que significa que una buena b1eto­

ria olínioa 1 la exploracidn intencionada, adem4e de una buena 1nte~ 

pretacidn de 108 exámenes de laborat,rto 88 fundamental. Ourioeaaente 

Dueetroe pacientes no tuvieron exámenes sencillo. oomo prueba del to~ 

niquete. 

--
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CONCLUSIONEZ 

La pdrpura oomo tal ea una .antte.ta016n clínioa a la 

que 4ebe 4e e.tudiareele en foma oOlDpleta para deecaratar patolo­d.. priaariae OOIDO ae demoetrd en el ca.o 4e la LLA 7 la Pi.bre . 

't11'01de.. Por tanto pdrpura. e. lIlÚ bi'n UD .:Cndrome OU3'& etloloBÍa 

debe 4e investigaree a fondo. 

Oomo pudo obeervara. su curso ee generalmente benigno 

7 .u pron6etlco es favorable. SUB prinoipale. manife.taoion •• 80n 

hemorrigioae, pero ta.bi'D pueden .erlo 1 .. 4e tipo neuro16¡iOo en 

forma primaria, por lo que ineietimos en que una oorreota hi.toria 

clínica ee ~ .. ental para un 4iagn6etioo 7 tratamiento oorrecto. 

Al reepeoto tengo l •• 8iguientes oon.ideraoionesl 

1) 51 no eXisten manifestaciones olÍnioaa o eetas son pooo 1nte~ 

a •• , ee deben· de,haoer los estudios·que .e -oonsideren neoe.,.­

rio. deaouerdo'. la poaibi»lda4"ld1ap6a~1oa7a1entra8 tanto 

adoptar una conduota expeotante. 

2) Bl uso de oortlooesteroldes tendrá validez en la fa.e aguda o 

en caso de hemorragia de c5rganoll vi talea o que ponsa en peli­

gro la vid. del paoiente, aaí mismo como prepar&oi6n a ciru -

gía, pero siempre durante periodoB breve •• 

3) Bl uso de plaquetas, en forma de plasma rioo o oonoentrado, d~ 

beri de reservaree • lae oriai. grave. de hemorragia. 

4) En ca.o de f~ca.o de 1011 oortlooeateroide. o de reaa{da 4e.­

pu'. de loe mismoe, eetarfa indicada la •• plan.ctom!a, pero 

cuando no exiatan contraindicaoiones (eaad, Oardiopatía, 'to.). 

5) Bl uso de inmunoeupresoree debe de limitare. a paoiente. con 

evolu016n or6n10a o t&rpida, de preferenoia en edad no repro -

ductiva y tomando en cuenta 10B rieasoe que lleva 1.pl!lít08, 

con vigilancia muy estrecha de la aparici6n de cualquier com -

pl1cao1d'n. 
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6) Entre laa medidas generales, erradicar foco. e'pticoa, ya que 

loa prooesos infecciosos fomentan la exacerbaci6n de las mani­

festaoiones hamorr4gioa.; aa! m1emo eVitar eatados de tensi6n 

7 medida. 1nv&sivaa (puncione. venOBas o arterialee). 

7) Bl uso de la gamaglobulina (CUTTER), indicada tanto en proce-

80a agudos como Cr6niCOB o refractarios nos da pi' a 1nstru -
I 

mentar BU uso en forma controlada; es deoir sería muy intera '_ 

eante efeotuar un estudio en loe casoe de pd.rpura para evaluar 

su efectividad, y de e.ta manera corroborar su beneficio. 

Por otra parte observamos que la mayor incidencia oorresponde a 

lo. oaaos de púrpura tromboo1top&nica 1diop4tica, de Henoch e in -

feooi088, pero que adn cwaado la8 demás entidades que originan 

pdrpura 80n raras, deben de investigaree. 

Dado que en nuestro medio no Bon posibles efectuar estudio. 80 -

fietioados, como cinltioa plaquetaria, medici6n de antiouerpos 

IgG contra plaquetas, 'te., el diagn6stioo deberá de profundizar -

en loa datos oiínicoB y ouando así lo amerite el 0880, enviar a 

108 paoientes al tercer nivel ein que por ello ee pierda el cono­

cimiento ae su evo1uoi6n. 

Finalmente debemos de insistir que las pruebas senoilla8 oomo 

la del torniquete, el tiempo de sangrado, 'te., deben de efeotuar­

ae y no esperar que 108 estudio!! 80f1l9ticad08, r,eeuelvan el oa80. 

Debemos de puntualizar que la mayoría de 'stas púrpura e eon de 

ourso auto1imitado y que se ha observado remiei6n expontánea has­

ta tres aaos y medio de.pu'. del in10io del padecimiento, por 10 

que la oonducta oonservadora debe ser de primera importancia en 

el tratamiento de esto., pacientes. 
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