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INTRODUCCION .

Pirpura es un grupo de enfermedades que por sus caracte-

risticas lindan entre lo hematoldégico y lo inmunoldgico. '

En la presente revisidén tengo por objetivos fundnmontﬁlou presen-

tar las'teorias e investigaciones sobre el tema, as{ como lo® méto -

dos terapfuticos de vanguardia que serdn de suma utilidad para lea re
solucién del mismo,

El u‘gundo objetivo es analizar 1las caracter{sticas de los casos
diegnosticados y mane jados en nuestra Institucidn entre enero de
1980 y julio de 1986.

Se incluye en el esquema de desarrollo un bosquejo breve de los
faocjores que intervienen en la hemostasia, con un enfoque hacia la
normalidad y anormalidad de las plaquetas y de los vasos sangufneos,
ya que las manifestaciones de la pirpura estdn determinadas por el
funcionamiento ;normal de estos elementos,

Bepero que esta‘'revisién permita actualizar al ouerpo médico los
conocimientos cientifico-tecnoddgicos y auxiliares de diagnéstico y
tratamiento vigentes,



GENERALIDADES

Pdrpura es un grupo de enfermedades cuysa principal ma -
ﬁifcntaciJn clfnica de inicio es el sangrado en piel y mucosas, re -
portdndose en el 100% de los casos (1) (2). Birn en 1976, en contra-
posicién a lo anterior publica el caso de una nifia de ocho afos de
edad que presentd dolor abdominal tres mesee previos a las manifes-
taciones cutdneas de pirpura. De igual manera Carol R, Leicher y co-
autores hacen una revisién de las manifestaciones neuroldégicas de la
pirpura de Henoch Schonlein como dato c¢lfnico cardinal previo a las
‘hemorrigias cutdneas (3). |

La observacidn clfinica y experimental puso en evidencia que los

mecanismos de produccién de la pirpura estdn en relacidén a factores

plaquetarios y vasoculares, de lo que deriva un intento de clasifica-

cién para su mejor comprensidn.
Por lo cual es necesario una breve revisién de la bioqufmica, ri-
~siologfia y patologfa de las plaquetas y de los vasos sangufneos, pa-
ra posteriormente introducirnos en el por que de los métodos tera

pedticos actuales

Las plaquetas: Bioquimica, fimiologfa y patologia

Como es sabido las plaquetas derivan del megacariocito, @¢élula de
20 a 30 micrémetros de volimen que posee varios ndcleds; en estado
normal forman aproximadamente el 0.3% de las células nucieadas de la

médula ésea, su didmetro es de 1.5 micrémetros y por microscopia eleg

trénica se han identificado tres zonas funcionales (4):
1) Zona periférica que participa en la adhesidn
2) Zona Gel-s0) que participa en la contracoidn. Q
3) Zona de los organelos quoloa la responsable directa de la

contraceidn




La cifra considerada como normal ,en el recuento plaquetario se
ha establecido entre 140,000 y 440,000 por mm3, con una media de
250,000 por microlitro segin el método de Brecher y Crokite (5).
Tomar estos datos como referencia es importante, ya que existen dis-
minuciones (por abajo de 150,000 plaquetas por microlitro), que se
denomina trombooitOpeﬁia Yy al existir manifestaciones purﬁﬁrioun Be
engloban en las llamadas pirpuras trombocitopénicas.

Existen otras pirpuras que se presentan adn con cifras de plaque-
ta®s normales y la alteracién reside en los vasos sanguineos, por lo
que se denominan pirpuras vasculares, las cuales analizaré mds ade-

lante,

Cinética plaquetaria
Actualmente se sabe que la produccién de plague
;;xgl enta mediada por una alfa globulina 'que -contiene carbohidratos y
es termoestable, pero ayn no se ha precisado su sitio de produccidn
(6)s (7). Sin embargo al transfundir plasma libre de plaquetas & pa-
cientes trombocitopénicos se ha ohservado un incremento répido y -
gignificativo de las mismas., También se ha observado correlaocidn en-
tre el tamafio y la edad de las plaquetas, en cuanto que las mds jéve
nes son las mde grandes y mds activas desde el punto de vista metabd
lico (8). La excepcién al respecto lo constituye el sf{ndrome de Ber-
nard Soulier en el cual las plaquetas son gigantes y presentan densa
condensacién de los grédnulos citoplasmdticos (9).

Rappaport mediante estudios isotdpicos con cromo y iodo muestya:’
que e) 80% de los trombocitos permanecen en la circulacidn y 01‘201
restante en el bazo(10). Con este método la vida media me ha cuan-
tificado entre tres y_doce dfas y que en los pabiqnteu trombooitopé-
nicos llega a tres-seis horau(ll). '

Otro de los aspectos que se han demostrado es que las cifras de



plaquetas no guardan relacidn con las manifestaciones de sangrado,
pero si se ha correlacionado que con'cifras de 40,000 plaquetas por
miorolitro es frecuente el sangrado posterior a traumatismo y el -
sangrado se presenta en forma expontdnea cuando las plaquetas se en
cuentran por abajo de 10,000 por micpolitro (1), (12). Sin embargo
Hall y cols, reportan un caso de agenesia radial y tromboocitopenia
en el cual al nacimimnto presentaba menos de 10,000 plaguetas por mm3
que persistid durante diez meses y posterior a dos cuadros de hemorra
gia gastrointestinal que amenazaroh la vida ; se mantuvo con transfu-
ciones plaquetarias profilécticas durante ocho meses, A 1os diez me-
ses de edad, sin iratsmiento de sostén tenfa un nimero de plaguetas
de 10,000 a 15,000 por mm3, y he permanecido asintomdtica con un nf -
mero de plaquetas de aproximadamente 20,000 por mm3 & los dos afios de
edad (12).

BEn el recién nacido se ha reportado disminucién transitoria -de --
las cifras de plaquetas y no por ello se considera patoldgica mien -
tras no dure méds de giete dias y no se asocie con enfermedades inter-
currentes, por ejemplo septicemia, neumonfa, coagulacién intravaseu -
lar diseminada (CID), étc. |
| En nujofoa normales la destruccién plaquetaria normal se lleva a
cabo por el sistema reticulo endoteliml (SRE), el bazo y el higado.

Recientemente se ha observado que en los sujetos que tienen una -
producoidn reducida de plaquetas, se advierte recuperacién y supervi-
vencia normalee de plaquetas marcadas radiactivamente. Cuando hay des
truccidn aumentada de plaguetas, hay recuperacién deficiente y super-
vivencia muy breve de las miamau._kﬁ los pacientes ocon hiperesplenis-
mo se obtienen cifras he recuperacién y supervivencia intermedios (11),

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

=1]l~



Punciones plaquetarias :

. En 1882 se demostré que la presencia de plaque-
topenia me asocia & enfermedades hemorrdgicas y posteriormente se de-
mostraron las propiedades hemostdticas, que revisaré pomeramente:

La hemostasia, mecanismo de contencién de una hemorwxdgia, depende
de la formacidn de cdmulos hemostdtivos o trombocitos, as{ como tam—
bidn de la activacién coordinade de los factores plasmdticos de la
coagulacidn y de los fendmenos vasculares asociados & 1la lesidén del
endotelio vasocular,

El fenémeno inicial de la formacién del cdmulo hemostédtico plaque
tario comprende las siguientes funciones: - |

1) Adhesién de las plaquetas al borde de la lesién; en este pro
ceso una protefna de alto peso molecular llamada factor de Von Wille-
. brand juega un pepel importante (18), Se lleva a cabo por medio de
~una glucoronil transferasa locelizada en la membrana plaquetaria con

especificidad para la coldgena, que libera adenosin difosfato (ADP),
(19).

2) Puncién de agregacién, se produce con el cambio de forma dis
coide & esférica y se libera ADP de los grénulos de almacenamiento y
el ADP por s{ mismo continda la reaccién de liberacién.

3) Funcidn de liberacién, en esta reaccidn se libera el factor
3 plaquetario (F3P), que es un fos;olipido de 1la membrana que inter-
viene en la fase plasmdtica de la coagulacién, Este factor se libera
por aglutinacidn, lesién plaquetaria, prostaglandina E2, serotonina y
trombina, Un mecanismq secundario es inducido por la trombinas la li-
beracidn intracelular de dcido araquiddnico del fosfolipido de la -
membrana plagquetaria, dicho./dcido me convierte & endoperéxido por =
aoo;dn de la ciclooxigenasa. Los endoperdxidos se convierten en trom-

bexano A2 (TA2), sustancia que a su vez iqdubo 1la liberacidn de ADP.,

-]l



Ssto permite el crecimiento del tapén hemostdtico, que depende
de la naturaleza autocontinue de la reaccidn de liberacidn (20),

Factores vasculares de la hemostasia

- Obeervaciones clfnicas han demog
trado que se requiore‘monoa del 10% de las plaguetas en la circulac-
cién para mantener de manera continua 1a integridad vascular, siendo
ésta otra de las funciones de 1la plaqueta (21). Esto me lleva & cabo
mediante la produccidn de prostaglandina endoperoxidasa pars el mete~
bolismo de las células endotelidles, En le trbmbocitOpenia se ha ob-
servado adelgagamiento de las fenestraciones del endotelio vascular
(22). |

Como han demostrado Craig y cols, (21), es{ como Mac Intre la in-
teraccién plaquetas-endotelio capilar es indispensable para mantener
la hemostasxia nbrmnl. . '
El endotelio vascular esta constitufdo por una capa de célulae apla -
nadas que recubre la superficie interna de 1oa-vanoa, éstas céluias
son contrdctiles y contienen un antigeno idéntico al factor VIII, -
(24), (25). Contieme también antfgeno ABO y de trombostenina ( 26),
ademds un activador de plasmindgeno (27), (28).

La vasoconstriceidn localizada, como un mecanismo reflejo del sis-
tema nervioso simpdtico, se mantiene durante 30 segundos y posterior-
mente contindd mediado por la serotonina y el tromboxano A2,

La pared vascular como contraparte, tiene le capacidad de transformar
los ondopardxiQoa en proataglandihas que inhiben la agregacidn plaque
taria y también losptransforma-en:untpdderoso vasodilatador,

Pisiopatologia de las alteraciones plaquetarias y vasculares que ori

ginan sfndrome purpdrico.

Anomalfas en la interaccidn plaquetas-vasos:

En la formacién del tapén plaquetario puede haber defecto en el estf-

-13-



-mulo del tejido lesionado, incapacidad de las plaguetas para respon-
der a éste, con adhesién, reacoién de liberacién y conglomerar e in-

suficiencie para contraerse,

Las enfermedades hemorrdgicas en relacidn a defectos hereditarios
incluyen alteraciones que constituyen entidades clfinicas bién defini-
das como la trombocitopenia, En relacidn a ésta, se cuenta oon las
siguientes patologias:

a) S{ndrome de Fanconi, caracterigado por panhipoplasia de médula -

ésea y transmitido en forma autosémica reecesiva (1).

b) Sfndrome de Bernard Soulier, el cual se transmite en forma sautosd-
mica repesiva y esta caracterizado por plaquetas voluminosas, gi-
gantes y de aspecto "linfocitoide", que presentan agregacidn pla-
quetaria normal en presencia de ADP y adrenalins as{ como una -~

_reacotdn de liberscién normal..Sin.embargo los trombocitos no.se . -
unen en prononcig de ristocetina, debido & deficiencia 4# glucopro -
'toina; la cual conyione la mayor parte de dcido psidlico de la mem ~

brana plaquetaria (2).

c) Sindrome de Wiscot Aldrich, el cual se transmite en forma recesi-
va ligade al sexo, las plaquetas tienen aspecto "seme jante a pol-
vo", es decir son diminutas, con menor coloracidén con 4cido per -

yéaico de Sohiff.

d) Sindrome de Agenesia Radial con trombocitopenia (TAR), que se -
transmite en forma autosémice recesiva. En esta entidad los exd-
menes de médula Ssea muestran ausencia de megacariocitos 02), en
estos casos se evidencia disminucién de los miemos (3Q, (). Las
anomalfas eequeléticas como falta de cibito, agenesim o hipopla -
sia del himero y desde luego la ageneeia del radio estan presen—

tes (1D).

-14-



Cuando hay disminucién en el ndmero y funcién de las plaquetas,
estos sindromes tendrén nimero bajo de plaguetas pero también tiempo
- de sangrado mucho muy prolongado, mayor del que cabria esperar con |
un grado determinado de trombocitopenia (R),

| Al respecto es interesante para el cIfnico.la observacidn de
que el tiempo de mangredo es muchocmuy prolongado, cuando la dismi -
‘nucién del n¥mero de plagquetas resulta de dinminuoidﬁ de la produc -
cién (leucemia), que de aumento de la destruccién (pdrpura tromboci=
topénica idiopdtica), ().

El tiempo de sangrado (TS) quizd no esta alargado hasta que
las plaquetas disminuyan a 10,000 o 20,000 por mm3 en la pirpura -
trombocitopénica idiopdtica, en tanto que el nimero de plaguetas in-
ferior a 100,000 por mm3 en 1a leucemia se acompafina de alargamiento

del T8,

Defectos hereditarios de la funcién plaquetaria

En estos casos la hemorragia semejante a la de la trombocito -
penia con nmero normal de plaquetas sugiere anomalfia de la funcién
plagquetaria. Los sfndromes m4s netamente identificados son:

a) Trombocitopenia de Glazmen, se transmite en forma autosémica
recesiva y se caractarigza por disminucién o falta de conglome—
racién primaria a ADP, colégena y adrenalina. Menifestaciones
clinicas -por transtornos en la retraccidén del ocodgulo e imposi-
bilida@ de las piaquetaa para mantener la normalidad de la gene
racién de tromboplastina ( 1), (4).

-15-



b)

M

a)

Enfermedad "por embalse de almacenamiento® de plaquetas., Esga

entidad se caracteriza por defecto en las reservas enddgenas
de ADP, ATP y S5-Hidrotriptamina. Ademéds el tiempo de sangrado
o8 prolongado de una formsa leve a moderada, agregacidn plaque-
taria disminufde en presencia de coldgena y ausencia de agrega
0ién de onda secundaria con sdrenalina, lLa disponibilidad de
FP3 es a veces pubdptima (4 ).

S{ndrome de Hermansky-Pudlak o Sfndrome de Chediag-Higashi,

Este sfndrome al igual que el sindrome de "incapacidad para la
liberacién” muestren las mismas caracterfisticas de las enfer-
medades por embalse de almacenamiento, ademfs de onda prima-
ria de conglomeracidén a ADP y adrenalina normiles, pero no -
hay onda secundaris de conglomeracién, excepto oon oantidudou
muy grandes de ADP, .la retraccidn del codgulo es normal,

Sindromo-dq Von Willebrand, se hereda en foima autosémica domi
nante en su forma dlduiol.(33, (4), Es producida por deficien-
cla de una de las reactividades reiacionadas con el cowmple jo
molecular del factor VIII. Estas reactividades eons |

1) Actividad procoagulante del factor VIII ( VIIIec)

2) Actividad de cofactor de ristocetina ( VIIIr)

3) Actividad antigénica del factor VIII ( VIIIag)

En la enfermedad clédsica existe disminucién de todas estas reacc
tividades. Se han descrito formas variantes en los cuales -
uno o més de los estudios seflalados son normales, pero el sfn-
drome clinico ontidéntioo a la enfermedad de Von Willebrand.
Ademds las formas graves pueden heredarse como tendencia auto-
sénica recesiva. y en los padres se descubren anomalfas nulas o
escasas. El cuadro se complica adicionalmente por el reconoci -

miento de la deficiencia de una segunda protefna plaemdtica y



plaquetaria, el antfigeno II de Von Willebrand ( vWagIl),en 1a en =
fermedad cldsica y en la variante, en ésta Sltima el tiempo de -
tromboplastina parcial (TTP), puede ser normal, de modo que deben
efectuarse andlisis espec{ficos de las reactividades mencionadas,
para descartar este transtorno. (33), (jﬂ.

¢) Anomalfa de May-Hegglin. Es una entidad que se transmite en for
ma autosdmica dominanto; se identifica por la presencia de pla-
quetas gigantes y a veces vacualadas y presencia de cuerpos de
Dohle en le sangre periférica y en los granulocitos medulares,
ol mimero de megacariocitos puede ser normal o estar diaminuido,
con produccidn de plaquetas defectuosas con disminucién de la

vida media en 1la oirculﬁpién. .

Defectos adquiridos del mimero y .la funcidn plaquetaria

#“f | ‘ La pirpura trombocitopénica idiopdtica (PTI),
y ol sindrome hemolftico urémico son las causas mds frecuentes de
disminucién de las plaquetas ademds de la CID, inhibiocién bacterians
y virdsica de la médula dsea y enfermedades infiltrativas d;;ln-n;u -
ma, por ejemplo leucemia. Estas alteraciones son debidas a sustancias
inhibitorias presentes en el plasma, principalmente metabolitos de ba
Jo peso molecular como &cido guanadinosucofnico y dcidos fendlicos
que .en 8l caso de la uremia inhiben la funcién plaquétaria.las que se

. valoran mediante tiempo de sangrado prolongado, asi como adhesién dis
minufda sl coldgeno, baja disponibilidad de PP3 y retencién de cuen -
tas de vidrio alterada., En ol.tratamiento,la didlisis peritoneal co -
rrige el defecto.(3%), (36).

Tanbién los fdrmacos ejercen una acoién inhibitoria eobre las fun-

ciones plaquetarias, ‘el ejemplo mé&s representativo lo conutituyo el

doido acetil salic{lico que bloquea a la ciclooxigenasa adends de -
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acetilar la membrana plaquetaria, Otros fdrmacos que guardan relacidn
con trombocitopenia en nifios son:

Anticonvulsivos sedantes, como difenilhidantofna, ocarbamacepi.«
na, clonacepan, valproato sédico, dentro de los mds reconocidos

Antibidticos, como el sulfisoxasol, trimetoprim—-sulfametoxasol,
paraaminosalicilato, rifampicina, pentamidina, cloramfenicol,

novobiocina,

Agontou diversos, como agentes citotéxicos, sulfonilureas, sa -
les de oro, penicilamina, quinina, quinidina, estibofén, digoxi
na, arsenicales orgdnicos, alfametildopa, etilclorovinilo, aspj
rina, fenilbutazona, oxifenbutarona y metronidagol.

El mecanismo descrito es esencialmente el mismo para todos los fdrua

-+ 0os enumerados anteriormente. (37), (38).

Los productos de degradacidn del fibrihégeno actian de manera se —
me jante en virtud de alterar el fibrindgeno plaguetario requerido
para la aglutinacién normal, como en la CID.

Entidades en las cualeu:no esta claro el mecaniemo de accidn lo cons-

tituyen la cardiopat{a congénita cianética y la anemia perniciosa.

Defectos congénitos y adquiridos del sistema vascular{39).
Constituyen un grypo de padecimientos que afectan en esencia el

tejido conjuntivo y entre estas se encuentrans

a) Pirpura en relacidén con vasculitis inflanatoria, Esta enti -
dad puede estar en relacidén con procesos inmunolégicos, ocon
una agresién fisica o qufmica o bién con un proceso infec -
closo, '

Las vauculifis de mecanismo inmunolégico pueden ser por hi -
persensibilidad, dénde se incluyen la pirpurs anafilactoide,



la angeftis alérgica, las alergias a medicamentos, la auto-
sensibiliracién a eritrocitos o a dcido desoxirribonucleico,

Vasculitis sisténicas necrotizantes, también de naturalerza
inmunolégica, constitufdas por la poliarteritis nodossa, la
granulomatosis alérgica y el lupus eritematoso sistémico,

B) Pirpura en relacidén a vasculitis asociada & hipersensibili-
dad, Comprenden un grupo heterogéneo de sindromes clfnicos
que tienen en comin, lesién predominante en pequefios vasos
como en las vénulas postcapilares, mediada por el depdsito
de comple jos inmunes frecuentemente relacionadas ocon un an-
tigeno externo, como ffrmacos o bacterias como el estrepto-
coco beta hemolftico; también tiene participacién la forma-
cién de antfgenos humorales enddgenos o de proteinas séri -

cas,

c) Pﬂrpu;a en relacién a vasculitis por agresiones fisicas o
qﬁimicap. Como e jemplo puede citarse la inyecocién endoveno-
8& 0 intraarterial de sustancias de pH dcido o alcalino o
bién muy hipertdénicas. Entre las agresiones figicas pueden

congiderarse las producidas por la radioterapia.

d) Pérpura en relacién a agentes infecciosos. Se produce por
lesidn directa de la pared de los vasos, como ejemplo pode—
mos citar a la brucelosis, escarlatina, fiebre tifoidea, aif
teria, tuberculosis, endocarditis bacteriana subaguda y me -
ningococemias. Tiene una amplia relacifn con este tipo de
mecanismo d; produccidn la pirpure anafilactoide la cual -~

analizaremos por separado,
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e) Pirpura vascular asociade a disproteinemia,
1) Prpure hiperglobulinémica de Waldestrom, Este padeci -

2)

3)

miento afecta fundamentalmente a mujeres adultas (90%)
Yy en forma excepcional & los nifios. Tiene relacidén con

- ol ortostatismo., Los pacientes presentan aumento de la

velocidad de sedimentacidn globular (VSG), hipergamaglo-
bulinemia y anemia modera (0). Es en su mayorfa policlo-
nal a expensas de IgG, aumento de euglobulinas. Estos
pacientes estan predispusstos a desarrollar s{ndrome de
Sjogren, queratoconjuntivitis seca, lupus eritematoso,
leucemia linfocf{tica crdénioa,

Pirpura orioglobulinémica,

Se ha desorito en forme primaris (41), pero también la
presencia de crioglobulinemia en la fase aguda de la pir
pura_anaefilactoides(42)e - ..

Pirpura en disproteinemias asocisdas & malignidad,

Como en el mieloma miltiple y en los padecimientos linfe
prolfferativoa como la macroglobulinemia de Waldestron,
En estos casos se ha aducido un mecanismo de interferen=
cia en los factores de coagulacién (29). Pero el proble
ma principal lo constituye la interferencia con la fun -
cién plaquetaria.

f) Alteraciones no inflamatorias vasculares,(43).

Pueden ser hereditarias o adquiridas y se incluyen:

Tolangioctauia hemorrdgica hereditaria, la cual se trans-
mite en forma autosémica dominante, afecta a ambos Bexos
por igual. Se caracteriza por la presencia de capilares

y vénulas dilatadas y flexuosas que originan telangiec -

tanias,
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2) Ataxis telangiectasia, Be transmite como caracter autosé-

nico recesivo y se caracterizae por:
Ataxia cerebelosa progresiva acompafiada de algunas otras

- alteraciones neuroldgicas.

Desarrollo progresivo de telangieotasias en conjuntivas
Yy posteriormente en me jillas y la frente, vénulas dilata-
des en otros drganos y hemangiomas en algunos casos.
Susceptibilidad a infecciones, respiratorias fundamental-
mente, pero también ocuténeas.

Las alteraciones del mecanismo inmunoldgico sefialadas en
orden decreciente song

Disminucidn o ausencia de IgA, deficiencis en la inmuni -~
dad celular, alteraciones de. tipo hipoplédsicas en médu -
la dsea y ganglios linfdticos (43). Se ha identificado la
presencia de anticuerpos contra Igé (44). Les pruebas he- -

morrdgicas se encuentran altersdas,

Las alteraciones anteriores se han informado en forma aislada o en
combinaciones diferentes en el sfndrome de Ehler Danlos, en la osteo-
génesis imperfecta y en la telangiectasia hemorrdgica hereditaria, -
por lo que se planted la posibilidad de que exista una interrelacidén
entre el desarrollo de los vasos, la sintesis de los factores de la

coagulacidn y la formacién de plaquetas (8 ), (29).

Entre las alteraciones estructurales adquiridas tenemos:

3) Pirpura gonil.

Se observa en sujetos afiosos, habitualmente en la cara
extensora de antebraros y manos, respecto a su patogenia
las biopsias de areas afectadas muestran atrofia marca-

da de la coldgens, dando como resultado movilidad fdcil
de 1la piel sobre los tejidos profundos, lo que permite
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la lepién de los vasos subcutdneos ¥y a su vez permite
que la sangre extravasada se e xtienda por debajo de la
piel (45).

4) Prpura en ol escorbuto.
Como no.ﬁabo la vitamina O interviene en la sintesis de
coldgena, la matris dental ésea y el cemento intercelu =
lar del endotelio capilar, mediante oxidacidn y conver -
sidn de prolina en hidroxiprolina, Por 1o que su defi -
ciencia se traduce en un colégeno débil que no brinda el
sostén adecusdo & los capilares, los cumles se roupen ba

jo preeidn.

&) Pirpura por estasis,

h)

Estas dan por resultado capilaritis crdnica, entre ellas
estan comprendidas: la dermatosis pigmenteda de Shamberg,
la pdrpura anularis telangiectoide o enfermedad de Majocchi
¥y la dermatis:purpurica liquenoide pigmentada de Gougerot y
Blum. Las tres condiciones son crénicas, benignas, pero no
responden al tratamiento y se caracterigan por un cierto
grado de inflamacién, ruptura y proliferacién capilar, La
dermatis purpirica liquenoide se distingue por la presencia
de pdpulas pruriginosas dispersas entre las lesiones purpd-
ricas. (39),

Infiltracién de la pared vascular.

Entre estas entidades tenemos a la amiloidosis, en la que
l1a fragilidad capilar, se debe al depéeito de amiloide en

la piel y tejidos subcutdneos, fundamentalmente periorbite-
rias o en los pliegues cuténeos; puede manifestarse durante
los acceeos de tos o en las dreas sujetas & traumatismos le-—
ves (46), En la enfermedad de Pabry la lesidn bésica es 1;
formacién de aneurismes miltiples, la que se observa prinoi-

palmente en varones (47).
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i) Sarcoma hemorrdgico de Kaposi.,
Bn este padocimiento'la tendencia hemorrdgica results de la
proliferacién neopldsica de los elementos vasculares, se ob

servan lesiones viscerales en el 10% de los casos ( 48).
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4 BYALIAGION CLINICA I DIAGNOGIICA

Dndo'quo en los apartados anteriores

he :yevisado.aspectos clinicos y esbozado los elementos diagndsticos
~ de las entidades que se manifiestan como sfndrome purpdirico, sefiala-
ré los elementos cliniocos mds relevantes de entidsdes que por su fre
cuencia de presentacién merecen mencién aparte, para mayor profundi-

dad al respecto deberd de consultarse la relacién bibliogréfica in -
dicada,

Pdrpurs anafilactoide,

Concepto general, L& pirpura vascular aguda,
pirpura anafilactoide o pUrpura de Henoch-Schonlein es un padecimien~
to generalizado que afecta wvasos pequefios y qu§ se manifiesta por le-
siones papulohemorrdgicas localizadas en los miembros inferiores y en

menor grado en los superiores, lLa lesién cldsica empiega como un pe =

:;qunﬁo.habdn de urticaria con un punto rojo centrel o una lesidén maou- -

1o papular eritematosa., Palidecen inicialmente bajo presién para lue-
g0 perder estie oongioidn, eventualmente pueden obnvortirao en pete -
quias o lesiones purpiricas, las cuales pueden presentarse aisladas o
en grupos habituslmente simétrices, menos frecuentes en cara, tronco
y mucosas, Al remitir dejan manchas pardo bronceadas,

En un estudio llevado & cabo en un centro de la ciduad de México,
sobre 237 pacientes, se observaron manifestacioneg cuténeas en ¢l 100
% de loe casos. El 90% de los casoe presentd las manifestaciones cutéd
neas al principio del padecimiento, el 10% restante entre los prime -
ros diez a 20 dfas de la enfermedsad, La preaohcia de prurito se re -
gistrd en el 43% de lo® casos. Algunos autores sostienen que el diag-
néstico en ausencia de menifestaciones cuténeas no tiene aceptacidn
general, sélo puede sospecharse cuando ademds del dolor abdominal se
presenta melena y ent;rorragia. En cambio otrus han publicado series
de pacientes sin lesionee cuténeas caracter{sticas (49) con diagnés-
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ggiico basado en imdgenes radioldgicas abdominales, El dolor abdominal
 i.o presentd en el 58% de los caabu y en el 26% de los pacientes se
. presenté eangrado de tubo digestivo, manifestado principalmente por
“melena de intensided variable, El dolor es de tipo ¢élico intenso,
 'ncompnﬁado a veces de vémito, no reconocer égte cuadro clfnico puede
y conducir a 1aparotom£ﬁ innecesaria o con diagndstico de apendicitis
l.nobre todo 81 no hay manifestaciones cutdneas, En tales casos se en—
- ouentra generalmente exudado peritoneal, ganglios linfdticos mesentd
ricos infartados y puede existir pdemds sdema segmentario y hemorre-
gla de la pared del :intestino, Los estudios radioldgicos en el mo-
..n.nto del dolor pueden mostrar disminucién de 1a motilidad, edema de
1a mucosa, Rara vezr se produce invaginacién, obstruccién o infarto y
-perforacién instestinal. Las poliartralgias siguen en frecuencia al
~dolor abdominal, se presenta en el 54% de los casos, se acompafia de
ﬁgtlosﬁniu,wno son -migratorias -y-afectan-tobillos, .rodillas, caderas, .- -
mufiecas, codos -y dedos, Ademds de sensibilidad & 1la presién el edems
de piel se presenta en las extremidades y en el 50% de los nifios pe®
quefios se 1nufaln en el cuero cabelludo,

_ Las alteraciones renales consisten en hematuria microscé=-
pica en el 324 de los casos, proteinuria en el 60%, hipertensidn ar-
terial en el 16% y oliguria en el 8% de loe casos, En forma general
la afeccién renal me presenta en 30 al 40 % de los pacientes, es mds
frecusnte en los adultos y nifios mayores, Se manifiesta las primeras
peomanas, pero & veces despuése de que otras manifestaciones han desa-
parecido, La lesién renal clédeica es semejante a_la glomerulonefri -
tds, pero los depdsitos de Igh e Igl, el depdsito de complemento y

"fibrina en el meaahgio son caracter{sticas de la pirpurs anafilactoi
de y lo distingue de la glomerulonefritis (50).
Algunoe pacientes desarrollan insuficiencia renal progresiva, otros
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pueden cursar con hematuria recurrente o albuminuria por periodos
prolongados, en cuyo caso se justific¢a la biopeia renal, Al respec-
to existen estudios de Homero (Hospital Gemeral-CMN-IMSS) en que de

. muestra que la biopsia en los pacientes renales, tiene una excelen~

te correlacidn con el prondstico y ésta puede hacerse en cuanto se
identifica el compromiso renal.

Otro estudio demuestra que 60 pacientes con compromiso renal eva-
luadoa,'dd éstos 28 evolucionaron a I, renal crdnica, 22 se recupers
ron y 10 fallecieron (50).

La fiebre es otra de las manifestaciones que se presentan en el
75% de los caeos. Su instalacién puede ser gradual o aguda. No tiene
caracteristica distintiva especifica,

Neurologicamente las manifestaciones pueden ser del SNO o a nivel
parif5iico, como mononeuropatias, polinourOpatfas; orisis epilépti -
oas, paresias, hemipléjias, parestesias, y mds frecuentemente cefa -

"bau~1 altoraoiones~dol~outndo=montal,Aoomoaapatfl,lirritabilidad-y ¥

confusién. (3 ).

Como lesiones poco frecuentwes se pueden sefialar el derrame peri -
cdrdico, las hemorragias retinianas e intracraneales, afeocidén de -
los testfoulos ¥y la préstata (52).

" A nivel gastrointestinal las complicaoionos mds frecuentes son la
invaginacién instestinal que se presenta en un 12% de los casos y la

ya sefialada nefritis,

Etiopatogenia.
Es esencialmente una vasculitis aguda que afecta vasos de la piel
del mesontorio; las articulaciones y el rifidn, debida a depdeito de

| complejos IgA, C3 y fibrina y fibrinégeno. En la etiologfa se ha im—-

plicado al estreptococo beta hemolftico, hipersensibilidad a medica-
mentos y alimentos, también se ha relacionado con picadura de inseo

tos y vacunas inmunizantes,
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'~ BEpidemiologia '

Puede iniciarse en cualquier edad pero es mds comin en los nifios
que en los adultos, la mayoria doslon casos ocurren entre los dos y
~ los ocho afios, predominando 2:1 hombre-mujer, aproximadamente el 50
f_ al 90% de los casos corresponden & 1la poblacién infantil y el 10%
restante corresponde a los adultos,

* Diagnéstico diferencial

Cuando las leaiones cutdneas se localigan en cara o itronco orien-
tan & pensar en etiologfa virasl, Cuando coalecen se plantea la dife
- renciacidén con lesiones purpiricas fulminentes .o poliarteritis nodo-
'.ll; cuando ldomdﬁ existe fiebre y anemia debe pensarse en lupus eri-
tematoso sistémico (LEBS). Debe hacerse adeads la diferenciacién oon
- septicemia (el recuento plaquetario y los tiempos de sangrado norma-
] gsdescartan: & .1a .pirpure-de. Henoch-Sehoinlen,  PHS). |
" El dolor abdominal debe de descartarse de la apendicitis aguda,
adenitis mesentérica, parasitosis; en estas entidades las manifestsa-
ciones purpiricas ‘cuténeas no estan presentes. A nivel renal se pem-
sard en glomerulonefritis aguda (GNA), _ |

Respecto & 1a fiebre se considerard a la fiebre reumdtica (FR),
- 8 la artritie reumatoide (AR) y al lupus eritematoso, dermatomiosi-
tie, colitis ulcerativa, enteritis regional y en forma general des -
cartar colagenopat{as, Por otro lado se buscard historia de vasculi-
tis en nefrépatas ordénicos. Asi como intoxicacién por iodo y mercu -

- rio as{ como bismuto,

. Laboratorio

El tiempo de sangrado (TS) y la cuenta de plaquetas son normales,
El exfmen general de orina (EGQ) muestra eritrocituria y proteinuria
en el 50% de los caaoﬁ. La velocidad de sedimentacidén globular (vs6)
se encuentra acelerada, puede haber eoainofilia,_1ouoocitqsin y neu- .

trofilia., El1 cultivo de exudado farfngeo es positivo en el 10% de -~
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}1on pacientes. Se ha investigado y s¢ ha planteado que existe corre-

flloidh entre la elevacidén de la protefna C reactiva (PCR) y la pofpg

' tuacién de la vasculitis. (53).

Endoscédpicamente & nivel gastrointestinal hay evidencia de peque-

' flas erosiones sangrantes; en los estudios radiolégicos hay retardo

" en el vaciamiento c‘afr:l.oo, espasmos e irritabilidad del duodeno, en
grosamiento de la porcién proximal del ‘imtestino delgado con promi-

' nencia de las vdlvulas oconniventes, Ba;au alteraciones son transito-

" rias y desaparecen al ceder la sintomatologfa abdominal,

y‘ Bl complemento y 1la IgA e encuentran elevados. No hay correlacidén

:'ontro células LB, faotor r.umﬁtoido, antiocuerpos antinucleares y la
 vasculitis,.pero pueden coexistir como ya se ha sefialado.
Por dltimo la sangre oculta en heces puede ser visible o microscd
pica,

“Prondstico <

Es excelente en ausencia de nefropatia, cabe mencionar que el 25%
~de los pacientes presentan EGO alterado durante aflos, la duracién -
aproximade es de cuatro semanas, puede haber recafdas & las seis se-
manas, menos del 50% recidivan y aproximadamente en cuatro a cinoo -
ﬁﬁou los exdmenes de biopeia renal y de EGO se normalizan.

8in embargo el curso es vafiable, pudiendo presentarse como artri
tis transitoria y persistiendo manchas purpricas, En los nifios con
cuadro olinico grave el promedio de duracidn de la enfermedad es de
cuatro a seis semanas y subsiguientemente pueden producirse exmcerba
ciones j remisiones, En el cuadro agudo puede sobrevenir la muerte
por hemorragia del SNC, encefalopatfa hipertensiva o hemorragia masj
va intestinal.
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- fratamiento ,

En general es de soporte, solamente en el caso de hemorragia que

. smenacen la vida se indican los esteroides de 1 a 2 ng/kg/dia en una

sola administracién (durante el tiempo que duren las manifestaciones

'.gudan (dos & cuatro lomnnuu)f No influyen en el curso de las altera

ciones renales, pero pueden prevenir la invaginacién intéstinal, al

- disminuir el proceso inflamatorio. En casos de nefritis grave se uti-
' 1izarén inmunosupresores del tipo de la azatioprina y ciclofosfamida

adends de¢l tratemiento de las complicaciones como 1a hipertensidén ar
terial. El reposo en cama es fundamental. También deberd de investi-
garse factor infeccioso mediante exudado faringeo y en caso de ser

positivo a estreptococo beta hemolftico, se dard el tratamiento espe

cffioo con peniocilina, El uso de plasma y hemoderivados tendrd su in

dicacidn precise en casos de hemorresgias graves.

e -

© ek

Pirpura del desnutrido. . :
Se observe en el 15 a 25% de los desnutridos
severos, Tiene intoféa clinico por que su presencia se correlaciona
con una elevacidn de la letalidad, ya que los desnutridos sin pdirpu-
ra tienen una mortalided del 25,9% y los que la tienen del 36.4%,

Tiene como mecanismo patogénico ume alteracidn plaquetaria que
puede ser cualitative y/o cuantitativa, (54) la cual incluye retrao-—
cidn anormal del codgulo, deficiencia del faotor 3 plaquetario.

Pirpura en la enfermedad hepdtica
"Se ha sefialado la presencia de retraccién -

"anormal del codgulo en la enfermedad hepdtica: crénica. Diedrichsen

(1985) reporta el caso de manifestaciones vasculfticas purpiricas en
el caeo de cirrosis biliar primaria (55),



Pirpura tromboritopénica. ,
La pérpure trombocitopénica se puede divi -
dir en aguda, crénica, recurente, neonatal y sintomdtica., En general
por su frecuencia la pdrpura aguda corresponde & la llamada pirpura

trombocitopénica idiopdtica (PTI).

Pérpura trombocitopénica aguda,

Esta entidad duras desde unas semanas hasta seis meses, frecuen-
temente se puede relacionar con los factores farmacoldgicos, infec -
ciosos mencionados en el apartado de los defectos adquiridos del ni-
mero y la funcidén plaquetaria, Su curso es habitualmente benigno y
. 8¢ caracterizs por la presencia de petequias en zonas donde la pre -
#ién venoss es mds elevade y en aquellas sonas sujetas a presién ex-
terna, Pueden presentarse hohorragian en otrop aparatos y sistemas,

Pirpura trombocitopénica ordnica.

Se denomina as{ a la pdrpurs qﬁo on ‘funcién del tiempo dura -
més de seis meses y pueden diferenciarse tres grupos de pacientess

a) loe pacientes con algunas varianies hereditarias

b) los que prpaenthn lupus oligosintomético

c) la autoinmune o 1diopdtica

En la pirpura trombocitopénice idiopdtica (PTI) se ha demostra
do un factor plasmdtico responsable de la trombocitopenia siendo éste
de tipo IgG y se han desarrollado varios métodos pars su deteccién y
cuentificacidn pero por su sofisticacidén y bajo alcance de todos los
laboratorios, se ha fundamentado el diagnéstico en las siguientes al-

teraciones:
a) sangrado que no se acompafia de alteraciones de los facto-

res de coagulacidn,
b) Trombocitopenia, es decir cuents de plaquetas menor de

150,000 por mmJ -
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¢) Ausencia de patologia supyacente o factor externo. _
- d4) Megacariocitos aumentados o normales en la médula ésea.

Pérpura recurrente aguda,

8¢ refiere a un evento excepcional, en el cusl un paciente se
expone en varias ocasiones & agentes inductores de la trombocitope-

nia y presente varios brotes de pirpurs,

Pirpura trombocitopénica en el periddo neonatal.

En estos pacientes debe considerarse asociada & infecciones
por bacterias, virus y como variantee no infecciosas la inmunolégioca
por paso de anticuerpos Igd contra plaquetas de la ocirculacién mater-
ng a la fetal, Otra variante es la similar a la eritroblastosis fetal

Fﬁdonominndn pirpura neonatal primaris, .que es debida al desarrollo .de
grrisoanticuerpos maternos contre anti{genos plaquetarios del hijo, Oca~ -
sionalmente puedpn observarse recién nacidos con hemangiomas gigan -

tin que locuostraq plaquetas y determinan trombocitopenia,

Prpura trombocitopénica sintomética,

En esta entidad existe una enfermedad primaria que afecta va-
rios érganos 6-tojidou, tal es el caso de leucemia y la anemia aplé-
sica, la anemia megalobldstica, el sfndrome de Evans, la pirpura =~ =
trombdtica, el sfndrome hemolftico urémico y algunos procesos infec-

ciosor como salmonellosis.

Bl 80 % de los pacientes evolucionan en forma aguda y el restante

en forma crénica, oomJ se ha establecido, existen antecedentes infeo

" ciosos en més del 50% de los casos, lLa complicacidén mds temida es -

la hemorragia intracraneana que ocurre en el 1% de los casos y en la

forma egude Bl tratamiento es indicado para la reanimacidn andofdli-
ca, sin embargo el curso habitualmente es el fallecimiento.
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Laboratorio '

Puede observarse respuesta reticulooitaria y basofi
lia difusa en el frotis de sangre periférica. Son snormales el tiempo
de sangrado, 1la retraccién del codgulo y 1la cuantifioscidn de Plaque-
‘tas. Deherd de efectuarse biopsia de médula dsea, la cusl muestrs me-
gacariocitos aumentados o normales, la serie blanca y roja puede ser
normal., Si existe mnemia y no tiene relacién ocon el tiempo y la intep
sidad con el momento clfnico del paciente deverdn de investigarse pro
cesos hematoldgicos malignos como miolotiﬁrouiu, enfermedades de ate-
soramiento Yy anemia megalobldetica, La presencia de iotericia, reti-
culocitosis y normoblastemia sughere: la existencia de hemélisis, oco-
mo en el sindrome de Evans, el sindrome hemol{tico urémico, reticulo-
endoteliosis malizna y algunos procesos infecociosos, Cuando existe he
~ patomegalia y esplonomegalia es mds probable que el paciente curse /-
Eﬁﬁn"\m prooceso -maligno 0 infeccioso-y-deberd de investigarse-enfermer. ..
‘dad hepdticm y esplénica, ya que la pirpura puede no ser la enferme-
dad primaria del paciente.

Consideraciones diagnésticas especiales |

En los paciente orénicos debe de excluirse la for-
ma hereditaria con un exémen & toda la familia, tambi{p deberd de in-
vestigarse en las formas crdnicas del padecimiento, enfermedades auto
inmunes como el lupus eritematoso oligosintomdtico, ya que se ha ob"-
observado lupus después de dos afios de evolucién de la pdrpura, Los
estudioe en esta situacién estén encaminados & detectar lesiones in-
munolégicas visceraleg y datos de vasculitis én fondo de ojo. Por lo
que se solicitardn las pruebas respectives para érgano o sistema 67 ).

Por otra parte el diagnéstico de pdrpura trombocito-
pénica crénica autoinmune ee de exclusién y se demuestra con la exis-
tencia de anticuerpon antiplgquetarioa con el método de Karpatkin y
el de cultivo de linfocitos (56).



Tratamiento '

pdtica o sutoinmune se requiere del uso de esteroides por lapsos de
una a cuatro semanas y transfusiones plaquotariaa, pero el tratam1€g
to sin respuesta favorable o si llegard & oocurrir mayores efectos se
cundarios al uso de esteroides se deberf de recurrir a la esplenecto
nfa, la cual deberd de efectuarse bajo indicaciones precisas, (58 ),
_ En una serie de 38 pacientes se esplenectomizaron a
16 y se obtuvo remisidn en 12, en 9 de es tos dltimos fue inmediata
y en tres fue tardia; en dos de ellos la remisién se obtuvo una a -
dos semanas después de la intervencidén y en 3% la remisién fue catoy
ce meses después de la esplenectomfa (50 ). Por tanto es ¥til inolusi
ve en los casos agudos que no responden &l tratamiento convencional

pﬁy que ademds ponen en peligro la vide como en la hemorragia del SNC,

En algurioe pacientes se han reportado recafdas postosw
plenectomfa por lo que deberd de investigarse la presencia de baszos
accesorios miltiples o residuales mediante técnicas radioisotépicas.

Actualmente se esta utilizando gamaglobulina en el tra
tamiento tanto de los pacientes crdnicos como de los agudos, obser -
vdndose una me jor respuesta en los esplenectomizados que en los no
esplenectomizados, El mecaniemo de aocidn de gamaglobulina es ol de
bloguear el catabolismo de la Igl por el 8RB, activacidén de los lin-
focitos y supresidn de los 1infooiton B, as{ como la interferencia
de 1a reacoidén antf{geno anticuerpo, al sustituir a la IgG del pacieg

t'ofﬁii.@ﬁq).—
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: Pdrpura trombocitopénica trombdtica o Sindrome Moscowits

| Posee muohas semejangzas con el sindrome hemoli{tico urémico y
; 80 eXxpresa con fonqunou microtrombdticos en diversos {rganos y sis
temas, pero principalmente a nivel neuroldgico, como afasia, ceguera
| y convulsiones. Su pronéstico es grave y el diagnéstico se establece °
por medio de la exploracidén oclfnica y apoyado por datos de laboratow
| rio entre los que destacans |
a) trombocitopenia
b) anemia hemolfticae asociada con glébulos rojos fragm‘nta -
dos |
El tratamiento es la esplenectom{a de urgencia y corticoeste
roides, Se ha determinado que las infusiones de antitrombina III en
asociacién con heparina son muy dtiles (61),

e

Pomr o -

alih Pérpura fulminante -

Es muy rare, suele presentarse en la convalescencia de una en
fermedad bacterianh o virica. Se producen hemorragias simétricas di-
fusas con vasculitis prominénto Yy necrosis de piel y tejido celular

' uuboutdnoo,'afqotando principalmente nalgas y extremidades inferiores
| En casos no fatales pueden esfacelarse gramdes zonas de plel
gangrenosa y misculo, Los datos de laboratorio incluyen plaquetas
normales o disuinufdaes; glébulos rojos fragmentados, los factores de
la coagulacidén se consumen, principalmente fibrinégeno. El mecanismo
es semejante al de la coagulacidn intravascular diseminada (CID).

Ia principal causa es la sepsis por gram negatives, también se ha re
portado posterior a la aplicacidén de vacuna antivariolosa o bién des
pués de quemaduras, El tratamiento bdsico consiste en la heparinize-
cidn con 50 a 100 U/Kg/dosis fraccionada ¢o/6 hrs, con adicién de an-
titrombina III, ademfe de prednisona 1 mg/kg/dfa fraccionade c/6-8
~hrs. También se encuentra indicado el uso de plasma y fibrinégeno.
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Pirpura en el S{ndrome de Panconi
Las anomalfas hematoldégicas se observan hasta el tercero o -

cuarto afio de vida, tiene un excelente prondstico ain sin tratamien-
to especifico, el 75 % de los pacientes se recuperan en los trespri-
meros meses, la mayoria en ocho semanas, En la fase inicial se presen
tan con mayor frecuencia en el SNC ademds de insuficiencia cardifca,

De nueve a doce meses después de iniociado el cuadro el 90 % de
los pacientes han recuperado las cifras normales de plaguetas,

Las recidivas son infrecuentes, pero aproximadamente el 2% -
tiende & la cronicidad y & la rofractaricdad. El tratamiento es de
sostén y observacién ademés del reposo. En las fases iniciales en ca-
80 de requerirse se utilizard plasma, en los casos graves el uso de
prednisona en dosis de 1 a 2 mg/kg/dfa durante tres semanas puede ser

. suficiente hasta que las cifras de plaquetas se normalicen. 8i la -~

E-%rombocitopenis persiste se -pusde -administrer una--segunde -serie-de
esteroides, enfcaio de no haber respuesta se puede utilizar azatriogi
na y/o0 ciclofosfamida. Si no hay respuesta se indica el uso de esple-~
nectom{a., Desde el punto de vista génetico se observan cromdtides
rotas, por 1o que el estudio cromosémico esta indicado para llegar
al diagndstico.

Pirpura en el S{ndrome de Wiscott Aldrich

El cuadro clfnico inicial esta determinado por diarrea sangui-
nolenta o hemorragias a otros niveles, ocurren durante los primeros
meses de la vida, Se asocia a2 eccema cutdneo y susceptibilidad a in-

fecciones, sobre todo de vias respiratorias altas,
El laboratorio generalmente reporta megaceriocitos con morfo -

log{a caprichosa & nivel del micleo.
El tratamiento esta orientado al control de las infecciones ¥y
espec{fico para los episodios trombocitopénicos; la esplenectomfa es-—

ta contraindicsada,



Trombocitopenia en el hemangioma cavernoso

Las plaquetas son destrufdas en el tumor, la sangre no muestra

- alteraciones agregadas a la disminucién plaquetaria. La trombosis ex~

pontdnea permite la curacién; sin embargo se encuentra indiceda la ra

¢ dioterapia ( 600 a 800 rads) para acelerar su involucidén, 1o que ocu~

rre también ocon el uso de ontéroidou. La esplenectomfa esta contrain-
diocada,

Pdrpura tromboditOpénioa neonatal

Las petequias estdn presentes desde el nacimiento, son frecum
tes las manifestaciones de hemorragia a nivel del BNd, renal y gas -
trointestinal. Curiosamente no bxinton_hOpatoeuplonomognlin. La dura_
cién del cuadro clinico es de dos a tres meses, El tratamiento consis

te en el uso de sangre y derivados de acuerdo a las condiciones olfni

wroms -del paciente. El uso de plaquetas-maternas-esta indicado y-la es-

plenectomfa esta contraindicada y los esteroides no tienen utilidad

comprobada .

Trombocitopenia medicamentosa

Puede ser oausndq por mecanismos mediados por el sistema in-
mdhitario, por toxicidad directa sobre las plaquetas en la circula -
cién o por dafio de los megacariocitos. Su participacién en la pirpu-
ra inmunitaria es evidente, El fdrmaco o uno de sus metabolitos se -
combina en el plasma con une macromolécula o se absorbe en la membra
nk plaguetaria; esta oombihacidn actia como complejo sntigénico para
el cual se forman antisuorpon, lo que origina lisis o eliminacidn tem
prana de la plagqueta de la circulacién., El tratamiento consiste en

cambiar o modificar la terapéutica.



Pirpura trombocitopénica en .el sindrome hemolftico urémico

: Es un transtorno adquirido que Se observa en nifios de seis

ﬁ‘noson a dos afios de edad. Los préddromos incluyen diarres sanguinolen

; ta, vémitos y dolor abdominal, los siﬁtoman una vesz establecido el

? ouadro non-nooundnrioq al grado de dafic renal, incluyen edema, COn =

#* yulsiones oliguria e hipertensidén arterial, La miofoangiopatia y ia

| trombocitopenia en la fase inicial son secundarias al dafio que sufren

- los eritrocitos y las plaquetes al atravesar por los oapilﬁro- glome-

+ yulares y las arteriolas renales lesionadas. En el frotis de sangre

t periférica se observan acantocitos, eritrooitos fragmontados y ol

~ exémen general de orina (BEGO) revele cilindroe hemdticos y leucoci -

~ tos. El tratamiento es de sostén parsm la insuficiencia renal, sélo
en casos graves deberd de usarse hemoderivados (18).

: Generalmente la evolucién es hacia la hipertensién arterial

.~ insufictencim Tenal-urinioas.ctienesuna-mortalided del 408y en ca--.

80 de evolucién favorable remite en dos & cuatro semanas,

L}

Pdirpura secundaria a hiperesplenismo

Algunoe estudios han demostrado que més del 90% de las plaw
quetas pued: acumularee en el bazo. La patogenia es el incremento nogr
mal de 1a fagoocitosis plaquetaria, El diagndstido se basa en espleno-
megelia, citopenia en sangre periférica, médule hipercelular o norme-_
celuler, Como causas tenemos infecciones agudas, crdénicas, sindrome
de Felty, leucemias, linfomas, mielofibrosis, policitemia vere, ane -
mias hemolfticas, cirrosis hepdtica, compresidén o trombosis de vena

esplénica



f DIAGNOSTICO DE LAS ENFERMEDADES HEMORRAGICAS

Une vez que se ha establecido la posibilided diagndéstica de una
enfermedad hemorrdgioa a través de su semiologia, queda establecer si
se trata de una alteracién hereditaria o adquiride, en la primera no
existe enfermedad prinarialdo fondo, las anormalidades persisten to~-
da la vida ¥ frecuentemente afecta sélo un factor de la hemostasia,

Las adquiridas pueden demostrarse asociadas a enfermedades pri-
marias del tipo infecciones, fdrmacos, étc.

Si se considere el total de las enfermedades hemorrdgicas here-
ditarias se encuentra que los defectos de coagulacidn constituyen el
84.7% y los defectos hereditarios plaquetarioe constituyen el 6.3% y
1la enfermeded de Von Willebrand el 5.4%, finalmente en las enfermeda-

.. des hereditarias e). cardcter cfcliclo encontramos un 0.8%.

Las hemorragias en la edad pedidtrica se clasifican eni

a) Transtornos hereditarios

b) Trenstormos secundarios & procesos patolégicos especificos
c) Crisis inesperada y aislada en un nifio por lo demés unﬁo
d) El lactante que sangra

La historia clfnica es fundamental asf como 1a exploracién ff-
sica y las pruebas de tendencia hemorrdégicas que incluyen: reouento
plagquetario, tiempo de sangrado (TS), que estima la funcién plaqueta-
ria ¥ la intersccidn con la pared vascular y factores de la coagula -
cién de 1la fndole de fibrindgeno y factor VIII; tiémpo de tromboplas-
tina parcial, que mide la actividad del factor VII, fibrinégeno, pre-
oaliorefna, factores XI, IX, VIII, X, V, II y fibrindgeno de peso mo-
lecular alto; tiempo de protrombina, que estima factores VII, X, V, -~
II y fibrindgeno; la ;atimaoidn directa de fibrindgeno también influ-
ye, pues el TFPT, el TP, el tiempo de trombina son insensibles cuando
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el fibrinégeno excede de 100 mg/100 ml. Se incluyen también pruebas
de fragilidad capilar (prueba de Rumpel Leed), retraccidén del codgu-
lo, en todos los pacientes con sangrado leve,

Deberd de solicitarse la prueba de generacidn de tromboplasti-
na, determinacién de factor 3 plaquetario (F3P), prueba de retencién
de plaguetas en cuentas de vidrio, prueba de agregacién plaquetaria
ocon adrenalina, coldgeno y ristoocetina, La estimacién de le vida me-
dia plaquetaris con cromo radiactivo (Cr5l), ayude al diagndetico ai
ferencial en la pirpurs trombocitopénica idiopética crdnica y la =
trombocitopenia, pues ambas pueden tener plaquetas moffoldgicamente
'voluminosnn y nmero normal de mogaoafiociton en la médule désea,

Otra prueba Inocluye la determinacidn de IgG unida a las plague-
tas, as{ como la de complemento en los casos trombocitopénicos heredi
. tarios, La biopsia de médula Ssea esta 1ﬁdicada en todos los casos
no olarok=de:-pirpura;-para-detectar -procesos-malignossy——- .

En los casos crdéniocos recidivantes deberd buscarse sobre todo
en caso de hiperesplenismo bazos accesorios, Huelga decir que es ne
cesario el exudado farfngeo (EF), biometrfea hemdtioca 6omplota (Bn),
el exdmen general de orina (EGO) y dado que los sintomas de fiebre
artralgias, étc,, se prouenthn an algunos tipos de pUrpuras y de o=
tras entidades, deberd de solicitarse células LE, factor reumatoide
(PR), antiestreptolisinas (AEL), velocidad de sedimentacién globular
(VSG). En los casos clfnicos que as{ lo requieran deberd de efectuar
se biOpnia de capilares de piel,de médula dsea y de rifién. |

La explorecidén deberd de incluir valoracidn de fondo de ojo pa
ra excluir homorragia; retinianas o iauoulitis. También deberd de mo-
licitarse prueba de Coombs, anticVerpos antinucleares y cuando el ca~
80 lo requiera electroforesis de proteinas. Las pruebas de funciona-
miento hepdtico deberdn de incluirse cuando coexistan datos de com =«
proﬁiao de esta glédndula ( hepatomegalia, ictericia, 6to.).
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METODOLOGIA DIAGNOSTICA Y TERAPEUTICA

JUSTIFICACION

El s{ndrome purpdrico como tal es una entidad
hematoldgica~inmunolégica que requiere de una metodologia para su
estudio, ya que frecuentemente podemos observar que una enfermedad
hemorrdgica ofrece un reto diagnéstico y por eande se abusa en la -
mayoria de los casos de los exfmenes de laboratorio y gabinete pa-
ra lleger a ¢l, En este trabajo se busca implementar en forma légi
cs y ragonable una metodologi{a que permita estudiar em forma inte-

E;gralul~un paciente purpirico, -sin:que: se dintraigan.los “TeCUTrsos . -
existentes,

OBJETIVOS
Integrar una metodologfa diagnéstica y terapéuti-
ca eficaz en loe pacientes con sfndrome purpirico, Dado que en las
péginas precedentes se han mane jado éstos pardmetros Unicamente eos
quenatizaremos la toma de desiciones tomprahaﬁ. En segundo término
se analigzen los expedientes con diagnéstico de pirpurs de los Ulti
moe seis afios diagndsticados y tratados en nuestra Institucién.,



E METODOLOGIA DIAGNOSTICA Y TERAPEUTICA

v
)

I. Toma de dioiuiénou tempranas

' Una ves detectado el problema hematoldgico se debe jerarqui-
ZAT el abordaje para llegar al diagnéstico correcto y entonces insti-
tuir el tratamiento especi{fico, dentro de los objetivos genersles en
la toma de decisiones tempranas tenemos: |

a) Identificacién del problema

Se 1leva & cabo mediante una historia clfnioce completa, en-
fatizando los antecedentes hemorrdgicos, alérgicos, inmunoldgicos e
infecciosos. Los tratamientos previos y el tipo de evolucién oocurri-
da con los miemos, La exploracidn incluird valorscién neuroldgica com
pleta, asf como la semiologfa de signos y sintomas, De'. manera de po-
_der establecer el caracter agudo o orénico .del padecimiento, si exis~
tiofnn antecedentes familiares positivos, estar{amos ciertos de diag-
nosticar uné enfermeded hemorrdgica hereditaria.

La edad del paciente nos orientard al diagndstico, por ejem-

plo en los lactantes el sfndrome de agenesia radial (TAR), leucemia

congénita, la sepeis, el sindrome de Wiscott Aldrich y el sindrome
hemolftico urémico, pueden estar presentes. En los adolescentes y
adultos jévenes el sindrome de Moschowits o pirpura trombétioca suele
observarse mds que en otra edad. Lazpirpura de Henosh se observa von
mds frecuencia entre los 2 y los 8 afios.

b) Racionaligacién de laboratorio y gabinete
Como ya se mencion$ de scuerdo a la posibilided diagnéstica
ai procederd a solicitar los estudios due se consideren necesarios,
Por ejemplo én el sindrome de Fanconi se solicitard estudio
cromosémico, en la snormkdidad de May Hegglin, sfndrome de Chediak-
Higashi y en el sfndrome de Hermansky y Pudlak se observardn altera-
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%oionon citoplasmdticas de los granulogitos,

| En las disproteinemias se solicitardn electroforesis de pro-

_teinas séricas. El uso de Or. radiactivo se utilizard cuando exista

. dificultad diagndstica con la pdrpura trombocitopénica idiopdtioa.

. Los exémenes de tipo rutinario son la Bh, el frotie de san-

. gre periférica, el rooﬁonto plaguetario y el EGO. De acuerdo al jui-

? cio del clinico se solicitardn anticuerpos antinucleares, células LE

| prueba de Coombs y biopeia de médula dsea en los que existan datos
clinicos agregados que sugieéran. proceso maligno de fondo, En las co-
lagenopatias se procederd & la biopsia de piel, mismculo o capilares

0 de otras estructuras implicadas cuando el diagnéstico muestre le -

®#ién de otros drganos o sistemas, Los estudios radiolégiocos y/o tomo

grdficos se indicardn ocuando exista patologfa intracraneana o sospe-

cha de complicaciones o patologf{a abdominal (organomegalias, obstruc~

g) 'En los casos de vaaculitis con manifestaciones neurolé-

'gioas doberd de ofeotuarao, -de ser posible, la toma de EEG,

©0) Bignos y sintomas mde frecuentes

Son lae petequias, oqufﬁonis, gingivorragias y melena en la

mayoria de los casos los nigndu que hacen el diagndstico presuncional,
pero la fiebre, anemia. letargo, paiidoz, dolor abdominal, artralgias,
anorexia y linfadenopat{m, que también se encuentran presentes en for-
ma aislada o en combinacién, debe alertar al médico pars elaborar el
diagndstico diferencial con entidades como artritis reunatoide, fie ~
bre reundtica, colagenopatias, enfermedades proliferativas malignas,
‘renales, como glomerulonefritis crénica, gastrointestinales e infec E
cciosas del SNC, especialmente la meningitis meningocécica, En forma
general virosis, bactqromian y concretamente CID y sepsis,., Insistimos
que una cuidadosa historfa clfnica es pilar fundamental de la base
diagn6st}ca.
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" .

d) Tratamiento ,
- Bn forma general se puede dividir en médico y quimirgico.

Las medidas medicas incluyen reposo en cama mfnimo de cus -

_ tro semanas, evitar traumatismos y aporte hidricoelectrolf{tico y ca~

18rico adecusdo, de preferencia por via oral,
' Cuando se requiera inatalar v{e parenteral, evitar puncionar

venas profundas y preferir_ vasos superficiales.
En los casos de hemorragias locales y cuando sea posible

cohibirlas oon taponamiento, por ejemplo en la epiutaiil; en los oa-
808 de metrorragias valorar el uso de oxoitécicos y hormonales, en

estos capos el conocimiento de la causa exacta de la hemorragia dio-
tard la medida terapéutica especifica a seguir.

Las hemorragias profusas, continuas y/o diff{ciles de cohibir
se mane jardn con sangre y/o hemoderivados de acuerdo al momento clfni

Eggqngplgpacionﬁn.akn los casos agudos gue amenazan la vida, como en-la .

hemorragia del SNC, se efectuard esplenectomfa de urgencia y de mane-
rﬁ elootiﬁa‘on 1os.paciontoa que no responden & la prednisona, sobre
todo en las formas crdénicas. La trombocitopenia con sangrado activo
escaso Be puede mane jar con transfusién de plasma rico en plaquetas
(de menos de seis horas de oxtraidd). 81 el sangrado fuera profuso me
transfundird do preferencia concentrado plaquetario y si no se tuvie-
rﬁ se utilizard plasma fresco congelado y/0 paquete globular. En los
capos de sangrado aotifo, profuso y grave es obvio que se deberd de
administrar sangre total.

Como puede obeervarse, lo importante es mantener sin - sangre
do al paciente, con und tensién arterial normal o cerca de 19 normal
evitar llegar al estado de choque y en el caso de que se presente ma-
ne jarse oomo tal, es decir administrar volumen con soluciones electro

1{ticas si en el momento agudo no se tuviera sangre y sus derivados,
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Bl plasma se utilizard a razdén de 15 ml/kg/dosis, la sangre
total de 15 & 20 ml/kg/dosis y el paquete globular & razén de 10 ml/
kg/dosis. La velocidad de infusidén dependerd de las condiciones hemo
dindmicas del paciente, pero en forma general deberdn de administrar
so en un lapso de dos horas., Algunos autores sugieren la administra~-
cién de furosemide a dosis de 0.5 a 1 naykayhoiiu en una sola admi -
nistracién para favorecer la redistribucién de los liquidos tisula -
res y evitar as{ sobrecarga de volumen, pero en realidad existen ocon
diciones especificas en que su uso si esta demostrado como en la in-

suficiencia cardidca, renal o respiratoria, (18).

El mane jo farmacolégico esta basado en el uso de esteroides
del tipo de la prednisona la cual se utilira en los casos de pirpura
trombocitopénica idiopdtica con manifestaciones que amenagan la vida
—y-que-no responden & las medid g&noralclﬂf=a'-tranufu516n de hemo— -
derivados; se emplea también en los casos crénicos pero por ﬁirfgaos.
cortos de dos & cuatro semanas. En los ocasis que no responden & la
prednisona se puodo asociar algin inmunosupresor del tipo aziatropi-
na o ciclofosfamida y si ady asf no hay respuesta se procederd a la
esplenectomfa. El uso actual de gamaglobulina (Cutter) a dosis de
0.4 gr/kg/dosis cada una a seis semanas por via intravenosa ha dado
buenos resultados tanto en las formas c;6nioau, agudas como en las

refractarias (59), (60).

e) Deteccidn oportuna de complicaciones
La-inﬁaginaOLGn intestinal puede ser prevenida con una co -
rrecta observacién clinica y radioldgica ademds de que el aumento en
el dolor abdominal, tanto de intensidad como de dﬁracidn ponen sgsobre
aviso. sobre esta situecién, la cual puede ser también monitorizada me
diante estudios radioldgicos seriados, los cuales se indicarén de -

acuerdd.a la evolucién del mismo. El uso de prednisona esta indicado
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g'para prevenir la invaginacidn, :

ﬁ‘ En el caso de hemorragia del SNC, uno de los datos sobressa—

. lientes e ol sintoma de cefalea la cual debe alertar &l médico so-
bre esta posibilidad, que ademds si se presenta.oon oifras plagueta-
rias muy bajas, entre menos de 10,000 y 20;000 por mm3, exige una -
pronta decisidn terapéutica: esplenectomia y'ostoroidos.

A nivel ocular es infrecuente la lesidén retinimna, sobre to
do el desprendimiento de la misma, la cual ocurre con datos de vasou
litis por lo que la observacidén del fondo de ojo es vital para pre-
venir este evento junto con las demde medidas de tratamiento ya co -
mentadas. L& insuficiencia rensl se mane jard como tal, dependiendo
del tipo de pirpura que la origine ( Henoch, sindrome urémico hemoli-
tico, étc), se podrd utilizar esquema inmunosupresor que es muy dtil.

Cuando lleguen a ocurrir compliocaciones permanentes, como
" secuelas neurolégicas, deberd de proporoionarse-rehabilitacién enpo- il
cifica, ademds de apoyo psicoldgico al paciente y a sus familiares, |
Por dltimo un paciente hematoldégico siempre deberd de ser
vigilado durante un periddo minimo de cuatro afios, para corroborar
la remipién de la patologia de fondo, cuaﬁdo as{ oourra, y de por vi
da cuando el padecimiento tienda & la cronicidad. Desde luego segui-
rd siendo controlado y evaluado mediante pruebas especificas de labo

‘ratorio cusndo la naturaleza del padecimiento lo indique.

Merece comentario aparte que el uso de gamaglobulina (Cutter)
se¢ ha podido utilizar en casos desde su etapa inicial y que no es ne-
cesario esperar a aplicar el tratamiento convencional (observacién-
esteroides-esteroides y/o inmunosupresores- esteroides y esplenecto-
nfa- inmunosupresores y esplenectomfa), y que ademds se obtienen buse
‘nos resultados 60 ), (59).

Finalmente el tratamiento quinirgico es el de la esplenecto-

mfa, ya comentada con anterioridad.

-48-



| REVISION OLINICA :

4 Se revisaron retrospectivamente los expedientes de
§Voatorao pacientes del Servicio de Medicina Interna Pedidtrica entre
. enero de 1980 y julio de 1986, con el diagnéstico de ingreso de pir-
- puraj se incluyd el caso de una paciente con hemangioma cavernoso de
-diez afios de evolucidén que nunca cursé con manifestaciones hemorrdgi
cas ni con alteraciones de pruebas de laboratorio, se incluyé inten-
' cionadamente para mostrar que no todos estos casos cursan con trombo
“ citopenia o pUrpura.
‘ "Dentro de estos casos hubo una pirpura neonatal, un
. caso de leucemia linfocf{tica aguda (LLA) y uno de fiebre tifoidea co
- mo enfermedad primari- gue se nanifontd.inioinlmonto como pirpurs,
el resto de los casos fueron de pirpura de Henoch, trombocitopénica

1diopdtioa (QFJ A Eﬂrpuxgﬁgggx;nfeociona.

T Lol eriteTiod e inclusién fueron los siguientes)

a) Manifestaciones de sangrado en piel y/0 mucoeas,
b) Edad desde recidn nacido hasta los 17 afios.
- ¢) Se inoluydé intencionalmente el caso de hemangio-

m& CavVernoso por las rarones ya sefialadas,
Los oriterios de exclusién fueron loe siguientes;

a) Capoe de pirpura sin manifestaciones de sangrado
en plel y/o mucosas.
| - b) Caeos diagndsticadoe como pirpura que no tenian
“ alteraciones hemorrdgicas clfnicas ni por labo-
ratorio. '
¢) Casos diagnésticoe de pirpura que ni inicialmente
ni finalmente correspondieron al diagnéetico de _
ingreso y que por taento se trataron de errores

diagndsticos,
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- RESULTADOS ,
| Excluyendo el caso de hemangioma cavernoso (HUO), las mani-
festaciones de pﬁrpuia se presentaron el el 100% de los casos,

El diegnéstico de pirpura trombocitopénica idiopdtica me
encontré en cuatro casos: tres masculinos y un femenino,

La pﬂrpura.do Henooh-Schonlein (PHS) se encontrdé en tres
casos, dos masculinos y un femenino.

La pirpura postinfecciosa se encontrd en cuatro casos,
dos femeninoes y dos masculinos.

Sélamente un caso de pirpura neonatal (PN) en una pacien-
te femenina, y dos casos manifestados como sindrome purpirico que fi
nalmente correspondieron a leucemia linfocf{tioca aguda (LLA) y un ca~-
80 de fiebre tifoidea (FT) con hipoplasia medular de las tres series.

En el cuadro nimero 1 podemos observar la distribueién por

odadqa,_gpj&oomb_cl:gifggggngggk

Respento a los factores desencadenantes, tenemos que en
seis pacientes habia antecedentes infecciosos; en dos existié el an~
tecedente de traumatismo (el ocaso del HC y de la PTI); en cuatro pa-—
cientes no existieron factores desencadenantes demostrables y en dos

la causa no pudo ser precisada. Ver cuadro nmimero 2,

Bvolucidén del padecimiento.

86lo un caso de PTI evoluciond
en forma crénica y tres en forma dguda. El caso crénico corresponde
& una paciento famonina de actualmente 4 afios de edad que en su pri-
mer afio de vida presontd tres episodios de sangrado en piel y que -~
hasta la actualidad sigue presentando manifestaciones hemorrdgicas.
Sélamente un paciente. fallecié en la etapa aguda, por sangrado del
SNC., Los casos de pirpura de Henoch-Schonlein (PHS), neonatal e in-
feccioss evolucionaron en forma aguda, Los casos de HC y de LLA lo .

hicieron en forma crénica. Ver ocuadro nimero 3.
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DISTHIBUCION POR _EDAD SEXQ Y DIAGNOBTICO
TR BN NN R I

Diegnéetico y né, de casos

i;;;v._ g PTT = PHS PI ~ PN LLA
E Bdad -~ Bexo M P | 9 4 | B4 MP NP
! menos de 1 afio : 1 1 1
% de 1 a 3 afios
g de 3 a 6 afios 1-1
E de 6 a 9 afios 1l 1
' de 9 a 12 afios 1 1 1-1
3 de 12 a 15 sfios 1
a os
total de casos 3=1 2-1 2=2 0-1 1-0
total de % 28% 21% 284 T% %
b~
. : CUADRO No. 2
PACTORES DESENCADENANTES
F. Desencadenante ' Diagndstico y no. de casos
- PTI PHS PI PN LLA
Infeccioso 2 4
Traumdtico 1l
sk 1
No_preciﬂaﬁo . _ 1
total 4 3 4 1l 1l
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Duracién del padecimiento.
t | Se inoluyo'el tiempo de evolu -
} cidén desde iniciadas las manifestaciones clfnicas de sangrado hasta
~ o1 momento egreso fue de la siguiente maneras (Ver cuadro ndmero 4).
| Casos de PTI: un paciente persistid durante una semana y tres
pacientes entre una y ouatro semanas
Casos de PHS: dos casos tuvieron duracidn de una a cuatro sema -
nas y un caso de més de cuatro semanas.
Caeos de Pirpura Infecciosa; un caso tuvo duracién de menos de
una semana, dos casos con duracidn entre una y ocus
tro semanas y un caso con mds de cuatro semanas
Caso de Pirpura neonatal (PN). este caso tuvo una duracién de
tio8 somaﬁan. |

Caso de LLA: tuvo una duracién de més de cuatro semanas,

Duracién de la evolucidn.-

Se incluye el tiempo dofovolu—
cién desde el inicio de las manifestaciones. clinicas hasta el momen-
to del diagnéstico., (Ver cuadro nimero 4a).

Casos de PTI: se presentd un caso con una semena hasta el momen
to del diagndéetico, un caso con evolucidn de dos a
cuatro semanes y un caso con evolucién entre cinco
y seis gemanas,

Casos de PHS: hubo dos casos con evolucidén entre dos y cuatro se-
manas y un caso con més de seis semanas de @volu: -
cién,

Casos de Pirpura infecciosa (PI)s hubo dos casos con evolucidn
de menos de una semana, un caso entre una y dos se
manas y un caso entre does y cuatro semanas,

Caso de PN: Se presenté con duracién de tres semanas.

Caso de LLA: tuvo una dur§016n de mds de seis semanas.

OCaso de HC: tuvo una evolucién de diesg aﬁoa, pero sin manifesta-

ciones hemorrdgicas
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CUADRO No. 3
zEVOLUCION Y PRONOSTIGO

Bvolucidn Di%tioo y nimero de casos
~ PIT PHS . PI. .. .BN. . . LLA HO
AS?dl 3 3 4 1
Crénica 1 11
~Fallecido ! :
No Pallecido 3 3 4 1 1 2
CUADRO No, 4

DUZACION TOTAL DEL PADECIMIENTO DESDE LAS PRIMERAS
'MANIPESTACIONES CLINICAS HASTA EIL MOMENTO DEL RGRESO
TR N S T SR S R S T R N S S S a i e

Duracién mmqm_;! No. de ‘tumts
: PTI PHS . PI° . PN . LLA" HC
menos de 1 semana 1 1
de 1 a 4 semanas . 3 2 2 1
méds de 4 semanas 1 1 - 1 3 -
total 4 3 4 1 1 1l

CUADRO No. 4a

TIEMPO DE EVOLUCION DESDE EL INICIO DE LAS PRIMERAS
MANIFESTACIONES CLINIOAS HASTA KL HOHENTD DEL DX.
IR NN NN T I M I N T

Evolucidn DiJgnJltioo ¥ No, de casos
PTI PHS - PI° . . PN . LLA HC
menos de 1 semana 1 2- 1
de ) a 2 semanas ' _ 1
de 3 a 4 semanas. 1 2 1
de 5 a 6 semanss 1 '
mds de 6 semanas 1. 1 1
total 4 -3 4 1 1 1



Magnitud del sangrado.
De acuerdo & la magnitud del san -
grado, la enfermedad me clasificd en tres grupos: Y
I. Sangrado en piel exclusivamente
II, Sangrado en piel y/o mucosas pero moderado
TII, Sangrado severo o anivel del SNC
IV, Sin manifestaciones de sangrado
En el cuadro nidmero 5 podemos ob-
servar la distribucién de esta clasifiomcidn, se incluyd el caso del

hemangioma cavernoso (HC).

Manifestaciones cliniocas.
En cuanto a las manifestaciones

clinicas y para una mejor comprensidn y esquematizacidn las dividi -

a) Manifestaciones especificas
De sangrado en piel, como petequims y equfmosis
Do’aangrado en mucosas, como gingivorragias, epistaxis
petequias en conjuntivas, hematemesis y melena,
Gastrointestinales, principalmente dolor
Articulares, ocomo flogosis y artralgias
Neurolégicas, como cefalea, irritabilidad, confusién,
convulsiones, mareos, vértigos, parestesias, étc.

b) Manifestaciones generales
~ Palidex, fiebre, malestar general e hiporexia.

Casos de PTI:
Las principales manifestaciones en orden de fre

cuencis sons petequias, equimosis, epistaxis, gingivorragias, palidez

y mareos.
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OUADED Ko. 5
CLASIFICACION DE AOUEHDO AL SANGRADO

mm_aﬂﬁi M._o de casos

' PIT PEHS . PI" .. PN - LLA- HC total
I 1 2 1 b | -]
II 4 3 2 T
ITYT 1 1
) > S W
total 14
CUADRO No, 6 |
!_A!;EB.EAGIONES OLINIOAB Z B! _E!EBBNOIA |
. Mantfestaciones lapodffioun Manifest. (rales, f
Nouy, Art, GI, Piel Mucosms: Palider PFieb, Ma), Gj.
Diagnéstico LT e e ‘ ‘
PTI "4 0 1 4 4 4 1 4
PHS b d 3 2 3 3 3 1 3
PI . 4 1 (o] 4 . 3 3 3 4
1 a = & 1 1 & a 1
LLA 2 1 0 1l 1 1 1l 1
HG. - - - - - Fay - ) -
total 1l % 3 13 12 1l 5 12
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Casos de PHS, '
En esta entidad encontramos en orden de frecuen~

cia petequias, melena, doloxr abdominal y artiocular.

Casos de PI,
Observamos los siguientes datos clfnicos en or -

den de frecusncia: petequias, fiebre, palidez y cefalsa,

Caso de FN.
| Observamos fundamentalmente petequias y gingivo -
rragias.
Caso de LLA,

Encontramos tanto manifestaciones generales ocomo
especificae sin predominio de alguna'de ellas, y en este caso la
;flogosis articular y las alteraciones de la personalidad estuvieron
“ausentes, - '

Caso de HC,

No se incluyd por no presentar ningin tipo de mani
festaciones de las sefilaladas, excepto 1la misma presencia del hemangio
na que estaba localizado en la cara anterior del muslo derecho y con
una dimensidén de 8 cm x 6 cm. aproximadamente,

Estudios de laboratorio.
Los emstudios de laboratorio so-

licitados para evaluar el diagnéstico y la evolucién fueron los si-
guientes: misqueda de células LE, AEL, VSG, POR, FR, EGO, y médula
ésea (MO), Las pruebas de tendencia hemorrdgica se efectuaron en to-

dos los pacientes, Ver cuadro nidemro 7,



wabhy o, | ®
ESTUDIOS DE_LABORATORIO SOLICITADOS

Dx, Casos Estudios solicitados
TP TP FB EGO PCR V3G

| AEL PR 1LE

na nea na na na na na na na
- PTI 4 4 2-2 4 2.0 O 0 1-0 30 1
PHS 3 3 21 3 20 1-1 0-2 30 30 O
PI 4 1-3 1-2 2-2 2-0 0-1 0-1 O 10 O
PN 1 1 11 2 0 0 0 o 0
LA 1 1 1 11 0 0 0 o o0
HO 1 1 1 1 1 0o 1 o o o0
total 14 14 13 14 9 3 4 4 7 1

Notas PB; férmula blanca LE: células lupus eritematoso
PR: Pactor reumatoide (n): normal (a); anormal

: MO~ o
CUADRO No, 7 ®
S3TUDIO0S _SOLICITADOS A LABORATORIO
DX, Casos Estudios solicitados
Hb MO Ex, F. P EEG Rx
na na n & na & a n a
PRI ~.4:- 1-3 O 1 4 o 0 -
PH3 3 -2 O o 3 o 3
PI 4 321 1 o 2=2 o 3
PN 1l 1 o 0 1 o 1
LLA 1 1 1 0 1 0o 1
HC 1 1 "0 o 1 0 1
total 14 14 2 1 14 0 9
Notas Hb.~ hemoglobina MO.~ Médula ésea Ex, P.~ Exudado farin -
P,~ Plaquetas EEGs Electroencefalograma 860

(n)s normal (a)s: anormal.
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‘Bvolucidn clinica respecto al tratamiento.
Se valord la evolucién clinioca respecto al tratamiento
institufdo, obteniéndose los siguientes resultados:

Casos de PHS: tres pacientes fueron tratados con medidas genera-
| les y uno con esteroides, teniéndose una evolucién

promedio de 7 dfas

Casos de PTIs un paciente fue tratado con hemoderivados exclusi-
' vamente ( el que presentd fractura de huesos pro-

pios de la nariz), dos con hemoderivados y esterol
des y el fltimo con medidas generales. Teniéndose
una evolucidén promedio de 10 dfas, con un mfnimo
de 4 y un ndximo de 18 dfas. Cabe mencionar que
uno de los pacientes fallecid por hemorragia del
8NC y habia sido manejadopoon_homoderivadoa y este

roides,

Casos de PI: dos pacientes fueron manejados con antibiéticos ex-
clusivamente, uno con hemoderivados y antibiéticos,
¥y un capo con inmunosupresores y antibiéticos, pues
correspondid el diagndstico final a leucemia linfo-
citica aguda; teniéndose una evolucidén promedio de
31 dfas, con un minimo de 4 y un médximo de 98 afas.
Se incluye. un casos de infeccidén de vias respira-
torias altas y un caso de celulitis de miembro pél-
v}oo, el oaso de fiebre tifoidea el de la LLA,

Caso de PN: Se mane j§ exclusivamente con hemoderivados y su evo-

‘lucidén promedio fue de 3 semanas.

Cago de HCs Se mane jd mediante cirugfa, sin aplicecidn de este =
roides o radioterapia. Su evolucién fue de 4 dfas,

Ver cuadro nimero 8,
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Patologia intercurrente; Ver cuadro mimero 9.

Onno. de PHS:

Casos de PTIg

Casoe de P.I1s

en onto tipo de pdrpura solamente un caso ocursd
con du&dqnitis, esofagitis y gastritis, diagnos-
ticadas por persistir con hematemesis y melena sin
respussta a la cimetidins, motivo por el cual se
indicé endoscopia. Dos camos evolucionaron sin pa-

tologfa intercurrente

Ningin caso presentd patologia intmzurrente,
Hubo dos con faringoamigdalitis, uno con celulitis
de miembro pélvico derecho y otro con fiebre tifoa

idea,
Los casod de LLA, PN, y del HC no presentaron pato

logia intecurrente.

Concordancia entre el Dx, de ingreso y el Dx. de ogfoao.
Casos de PHS+ los diagndésticps fueron de la siguiente wanera:

Casos de PTI:

un diagndstico correcto tanto al ingreso como al
egreso, un diagndstico de ingreso como apendicitis
que finalmente fue PHS y que la observacidén pruden
te impidid la cirugia; el tercer caso fue dx, &l
ingreso como PTI y/o fiebre reumdtica, pero fue fi
nalmente PHS,

hubo dos diagn6nficon correctos tanto al ingreso co

mo al egreso, un dx, de fractura de septum y una

coagulopatfa en estudio qﬁo finalmente fueron PTI,
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CUADRO Ro. 8
EVALUACION CLINICA RESPECTO AL !I. INBTITUIDO Y DIAS <DE EVOLUCION

5 Diagggatioo Tratamiento y nd. de casos Dias de Evol,

e H Antib, M¥G. H+E H+ Antib, Inm.

- PII 1 | ’ 1l 2 10

© PHS 2 1 T

- PI 2 1 1 3

0 ; I |

. Ll ' 1 1 9_

. Notas H.- hemoderivados Antib.- antibiéticos MG.- :odidau genera
es,

H + E .- Hemoderivados mds esteroides Inm.- Inmunosupresores

CUADRO No. 9
PATOLOGIA INTERCURRENTE

Diagnéstico ~ Patologfa y no. de casos Sin patologfa y no. de c,
PTI - 4
PHS 1 2
PN 1
PI 4
LLA 1l
HC 1
total 5 9
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Casos de PIs Sélo un caso coincidié tanto al ingreso como al egre

803 otro fue dx. al ingreso como PTI, fiebre tifoi -
dea o PHS y al egreso fue PI, E1l tercer ocaso fue ax,
como PTI y el cuarto como PHS y finalmente los dos
correspondieron a PI.

Los casos de mencidén aparte fueron correspondiedtas
el hemangioma cavernoso (HC), la pdrpura neonatal (PN), que no tuvie-
ron dificultad diagndstica., El caso de leucemia linfoc{tica sguda
(LLA) que fue diagnosticada sl ingreso como pirpura infeceiosa (PI) -
y/o anemia en estudio. Ver cuadro nimero 10.

._.‘ ' - ——mreriiniiil .

O e I i R
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CUADRO No. 10
OONCORDANCIA ENTRE EL DX. DE INGRESO Y BL DX. DE BGRESO
R R IR ISRl N iR

S o WO 2 0 R T B SR ARS 0 e B o
-BX3 DE INGRESO DX. DE EGRESO
PTI PTI
PTI ‘ ‘ PTI
Coagulopatia en estudio PTI
Fractura de Septum P11
PHS PHS
Prob., Apendicitis PHS
PTI y/o Piebre reumdtica PHS
PI | PI |
Pl PI + Fiebre tifoidea
- PI PI + Celulitis miembro pélvico

Pl y uiqdznma,andmioau._m LLA
m ' -"'-_‘ B T =+, -~ PN

Discracia sangufnea, prob PI
PHS '

HC . Ho,

Nota: PTI.- Pirpura trombocitopénica idiopdtica
PHS .~ Pirpura de Henoch-Schonlein
PI .- Pdrpura infecciosa
PN.- Pdrpura neonatal
HC .- Hemangioma  caverhoso
LLA.- Leucemia linfoc{tica aguda.
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DISCUSION ,
'De aocuerdo a nuestro estudio podemos observar que la PTI

tiene una mayor incidencia en el grupo de edad comprendido entre los
9 Y losl7 afios, lo cual difiere de los resultados de la Dra. Nieves.
que demuestra una mayor incidencia entre los 2 y los 6:afios (g2).

‘Hubo predominio en ollaoxo masoculino, 10 que concuerda con
otros estudios (§2). Bn cambio 1la PHS tiene una mayor incidencia en
el grupo de 3 & 6 afios, La pirpura infecciosa (PI), no tiene predomj
nio sobre grupo de edad o sexo.
' El caso do'pﬂrpurl trombocitopénica idiopdtioa (PTI) que pre
sonté la paciente vista a la edad de la, 8/12m, obligar{ia a descar -
tar una patologfs de tipo herediterio, ya que la paciente iniocié su
sintomatolog{a & los 3 meses de edad y actualmente a la edad de 4 -
. afios continua con manifestaciones hemorrdgicas.,
g Respecto & los factores-desencadensntes vemos que -en-1a PHS
el 66% de los tasos tuvo factores infecoiosos, los que se presgentaron
en el 100% de los casos de PI, Illama la atencidn un caso de PTI se
haya manifestado como secundaria & fractura septal y en los restantes
tres casos no hay factoree desencadenaentes demostrables, Xl caso de
hemangioma ocavernoso (HC), no dio alteraciones de ningin tipo, lo que
sélo se ha reportado en HC de grandes dimensiones ( 1)

Los casos que no presentaron factores precisables, se debie~
ron & informacién ambigua en el expediente clinico.

E1 99% do_loa casos evolucionaron a la forma aguda y s8flo €l
1% lo hizo en forma crénice lo que concuerde con los reportes &l res-
pecto (53).'-361ﬁmontélun caso de PTI fallecid ‘en el cuadro agudo ha-
biéndose reportado una mortalided del 1% o menos (4). Su evolucién -
fue de dos semanas, -in‘ombargo no hubo oportunided de efectuarsele
esplenectomia, desafortunadamente no fue posible efectuarle biOpsia
de médula dsea, En cuanto a 1la duracién dol_iindromc purpirico en

forma generai, 8e puede observar que fue de aproximadamente de una &



P cuatro semanas, lo que reafirma lo autolimitado de estos padecimientos

El caso de excepcién fue la LLA con seis meses de evolucién

. previos al diagnéstico, De lo anterior podemos apreciar qus la obser-
vacién conservadors sigue siendo una forma adecusda de manejar la mayo
ria de los casos. En qlto aspecto no podemos dejar de subrrayar gque el
tratemiento lo dioctard la evolucidén del paciente, Las manifestaciones
clinicae de nuestros pacientes concuerdan con las sefialadas por otros
autorss. El apoyo de laboratorio y gabinete se efectud en forma adecua
da pero debido a la infraestructura hospitalaria no se pudo estudiar
en forma adecuada a2 mds del 50% de los pacientes de nuestro estudio,

En los cuatro tipos de pirpura encontrados observamos una e
volucién favorable en tiempo promedio de 10 dfas, la excepcidn la
conatituyd el caso de celulitis que se complicd con varicela de pro -
bable adquisicidn intrahospitalaria. La patologf{a intercurrente més

g=frecuentemente - observada fue la inf00016n.d03v£an respiratorias al -

“rta., sobre todo en los casos de pirpura infeccioss y no en la PTI en
la cual se sefiala su inoiddncia hasta en el 50% de los casos (18),

En nuestros pacientes de PTI no se llevaron & cabo estudios
de cinética plaquetaria, ni de anticuerpos antiplaquofarioa por no
contar con disponibilidad para ello., Pinalmente respecto a los diag-
nésticos de ingreso y egreso, las manifestaciones clinicas y los es-
‘tudioe bién encaminados pueden evitar desviar los recursos y ahorrvar
tiempo en beneficio del paciente. En forma general existid un 85% de
certeza diagndéstica al ingreso, lo que significa que una buena histo-
ria clinica y la exploracién intencionada, ademds de una buena inter-
pretacién de los exdmenes de laboraterio es fundamental, Curiosamente
nuestros pacientes no tuvieron exédmenes sencillos como prueba del toxr

niquete.



CONCLUSIONES '

La pirpura como tal es una manifestacidén clfnica a la

que debe de estudiarsele en forma completa para descaratar patolo-
g{as primaries ocomo se demostrd en el caso de la LLA y la Piebre
“tifoidea, Por tanto pirpura es mé&s bién un sfndrome cuya etiologie
debe de investigarse a fondo,

Como pudo observarse su curso es generalmente benigno

Y su pronéstico es favorable. Sue principales manifestaciones son
hemorrdgicas, pero también pueden mserlo las de tipo neuroldégico en

forma primaria, por lo que insistimoe en que una correcta historia
clfnica es fundamental para un diagnéstico y tratamiento correcto.

1)

2)

3)

Al respecto tengo las siguientes consideraciones:

Si no existen manifestaciones clfnicas o estas son poco inten-
sas, se deben de hacer los estudios que se consideren necesa -
rios de acuerdo 'a 1la posibilided:diagndstica y mientras tanto:
adoptar una condudta oxpobtanto. _

El uso de corticoesteroides tendréd validez en la fase aguda o

en caso de hemorragia de 4rganos vitales o0 que ponga en peli-

&ro la videa del paciente; asf{ mismo como proparaoiGh & ciru -

gia, pero siempre durante periodos breves,

El uso de plaquetas, en forms de plasma rico o concentrado, de

berd de reservarse a las orisis graves de hemorragia.

4) En caso de fracaso de los corticoesteroides o de resafda des-

5)

pués de loe mismoes, estarfa indicada la esplenectomfa, pero
cuando no existan contraindicaciones (odnd, cardiopatfia, étc.).
El uso de 1nmuﬁbuupronoron debe de limitarse a paciontea con
evolucién crénica o tdérpida, de profdrenoia en edad no repro -
ductiva y tomando en cuenta los riesgoes que lleva inplfditon,
con vigilancia muy estrecha de la aparicidn de cualquiér com -
plicacién, ' —



6) Entre las medidas generales, erradicar focos sépticos, ya que
los procesos 1nfocéiouon fomentan la exacerbacién de las mani-
festaciones hemorrédgicas; as{ mismo evitar estados de tensién

. ¥ medidas invasivas (punciones venosas o arteriales),

7) El uso de la gamaglobulina (CUTTER), indiceda tanto en proce-
sos agudos como crdnicos o refractarios nos da pié a instru -
mentar su uso en forma controlada, es decir ser{s muy intere =
sante efectuar un estudio en los casos de pdrpﬁra para evaluar

su efectividad, y de esta manera corroborar su beneficio.

Por otra parte observamos que la mayor incidencia corresponde a
los casos de purpura trombocitopénica idiopdtica, de Henoch e in -
fecciosa, pero que ain cuando las demés entidades que originan -
pirpura son raras, deben de investigarse.

Dado que en nueatfo medio no son posibles efectuar estudios 80 ~
fiuticadﬁs, como cinética plaquetaria, medicidén de anticuerpoes -
IgG contra plaguetas, étc,, el diagnéstico deberd de profundigar -
en los datos clfnicos y cuando asf lo amerite el caso, enviar a '
loe pacientes al tercer nivel sin que por ello se pierda el cono-
cimiento de su evolucidn,

_ Finalmente debemoe de ineistir que lap pruebas sencillas como
la del torniquete, e) tiempo de sangrado, étc.,, deben de efectuar-
86 Yy no epperar que los estudios sofisticados resuelvan el ocaso,
Debemos de puntuelizar que le mayorfia de éstas pirpuras son de
curso autolimitado y que se ha observado remisidn expontdnea has-
te tres afios y medio después del inicio del padecimiento, por lo
que la conducta conservadors debe ser de primera importancia en

el tratamiento de estos pacientes.
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