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PURPURA FULMINANTE
Reporte de 3 casos manejo y complicaciones

Revisidn de literatura

TNTRODUCCION

La Pdrpura Fulminante es una enfermedad catastréfica la cual se
caracterliza por la presencia de lesiones cutdneas, fiebre, hipovolemia
y coagulacidn intravaescular (CID). Es caracteristica de pacientes pe-
didcricos, es precedido por una infeccidn benigna sim embargo la morta
lidad es muy alta ¥ los pacientes que sobreviven a la fase activa pue-
den ser portadores de alteraclones a loa diferepntes siatemas, de los
tejidos de lapiel ¥y los tejidos profundes de las extremidades que son
las mas afectadas, representando un verdaderc reto para su manejo gue

deberad ser siempre interdisciplinario.

Esta enfermedad es extraordinariamente rar por lo que el manejo
de la fase activa es adn controversial por la falta de suficientes ex-
periencias para reallzar un manejo estandarizado. El Servicio de Tera
pia de Contagiocsos del Hospital Infantil de México, recibid 3 pacien-
tes femeninas en un corto pericdo de tiempo de aprdximadamente 2 meses
siendo la Ease agquda un verdadero reto y las complicaciones que las pa
cientes desarrollaron, se presenta un resimen de cada upa de las pa-
clentes ¥y se discutira la literatura mds representativa en cuanto al
diagndstico ¥ tratamiento, que se considero serfa de interés para el

médico pediatra.



REPORTE CASO No, 1,

Femenina de 6 anos de edad procedente del Estado de México de me-
dic socioeconémico muy bajo, en deficientes hdbitos higiénicos ¥y alimen
ticios, Sin datos de importancia entre sus antecedentes heredofamilia-
reg, perinatales ni perconales. Entre los antecedentes de importancia
8dlo infeccidém de vias Aereas superlores 7 dlas antes de su padecimien
to actual.

Su padecimiento actual inicia 36 horas antes de su ingreso con le-
siones dérmicas caracterizadas por manchas purpliricas en tercio supe-
tior de ambos muslos las cuales son confluentes y se extilenden rapida—-
mente en direccidn cefalocaudal bilateral slméctricas llegando hasta los
ples en 24 hrs. Se acompanan de doloer intenso e lncapacldad para la mg
vilizacién y la deambulacidn, Fiebre de 24 hrs., alta perao que cedid
al uso de antipiréticos con ataque del estado general, palidez progresi
va de 12 hts. Polidispsia y oliguria de 24 hrs., de evelucidp. La pa-
ciente fue remitida por un hospital periférico con ID de Purpira Fulmi-
nante 12 hrs, después de haber hecho el dlagnésticeo.

A Bu ingreso se encuentra paclente de 20 kgs de peso, TA 110/60
FPC-110 ¥ min. FR 36 % win, Temp-36.5°C,

Paciente escolar somnolienta alternado con perfodos de {rritabili-
dad, con pidlidez generalizada muy acentuada, diaforética, deshidratada,
mapchas purpiiricas en ambos miembros inferliores hasta el tercio medio
inclyyendo pies, con lesiones pnecrdticas y ampollas de contenido serao-
sanguinolento, dolorosas al movimiento, no hay pulsos distales sSlo se
palpan los femorales débiles, presenta edema ¥ erltema hasta regidn su
prapdblica, dolorosa al tacto en manos presenta lesiones purpdricas en
dorso en ambas manos y en antebrazo reqidn dital corn edema y eritema
hasta tercio medio de antebrazo izq, dolorosas al tacto, ¢onserva pul-
sos radiales. Se considera que la paciente cursa c¢on chogque hipovolé-
mico secundarioc a hemorragias cutdneas se maneda inicialmente con car-
gas répidas, liquidos altos, Se hepariniza y se hace repogicién de san
gre c¢on globulos rojos empaduetados {GRE) en varias ocasiones {ver =a-
bla ¥o. 2). Es vista por el servicio de cirugia gulenes consideran
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Jue la descompresién por fascictomfas podri{a meljorar la circulacidn dis
tal de los miembros inferiores y se realiza hasta tercio superlor de
piernas. Ml hacerlo se obaerva necrosis de los tejides profupdos y mus
culos, El menejo cop antibidcicos se considera deberd ser de amplio es
pectro cubriende gram positivos ¥y yram negativos y cubriendo especifica
mente contra Pseudomonas que es un patdgeno frecuente en las salas de
cuidados intensivos, se utlliza cefuroxime, carbenicilina y amikacina
{ver tabla 2}, Las pruebas de coagulacidén y las alteraciones en las
pladguetas gon compatibles con CID, las alteraciones de las pruebas de
funcién renal con retencidn de azoades muy importante asi gomo la pre-
s8encia de alteraclones en ¢l cxamen general de orina gue muesktre cilin-
druria, hemoglobjnuria y albuminuria se consideran secundarias a micro-~
angiopat{a debidas a su progeso de base., Posteriarmente cursa caon hi-
pertensién arterial, sccundaria al dano renal e hipervolemia, se maneja
con diurdcicos como es furosemide con lo que presenta nejoria pero a
los 6 dias de su ingreso Y de uso de carbenicilina presenta una hipocal
cemia severa con potacio de 1.2 y 1.8 en up control meq/l, Se le da ma
nejo sugtitutive de potasio; el servicio de Nefrologia recomienda reti-
rar Carbenicilina, hidrocotizona ¥ disminuir la ddsis de furosemide pa-
ra mejorar la callemia, a esto Se agrega un diurético ahorrador de pota
sic. El1 mismo dia presenta Crisis Convulsivas ténico-cldnicas, las cua
les se consideran se¢cundarias a la hipertensidn sin datos de focacllza-
cidn al examen neurolSgico y fondo de ojo normal descartando la posibi-
lidad de hemortagla intracraneana por el usc de heparina a altas ddsis,
A las 48 hes., se obrienen clfras de potasic sérico normales y las ci-
fras tensionales dentro de lo esperado para su edad pero audn utilizan-
do furosemide,

Su manejo con heparina se prolonga por 3 semanas {ver tabla 2). Mo
presenta complicaciones posteriores ¥ se realiza amputacidn de amhos
miembros inferiores hagta tercio proximal a les 32 dfas de su ingreso,
El reporte anatomopatoldgico reportd: Necrosis isguémica extensa de
piel ¥ tejidos blandos secundaria a trombosis de vasns medianos ¥y gran
calibre, Trombosis recanalizada de arterias y venas femorales. Colini
zacidén secundaria de plel por bacterias y mucor. Gangrena seca y hime-
da.
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En eata paciente los cultivos iniciales todos fueron negativos pa-
ra crecimiento de gérmenes patdgenos, sin embargo a la semana de haber
colocado venodifseccidn presentd reaccldén inflamatoria en la herida de
la cobertura, 48 hrs,, después presentd supuracidn, por lo que se de-
bié retirar la }fnea, se cultivd el material purulento y la punta del
cateter con reporte de crecimiento de Pseudomonas aeruginosa multire-
sistente, sélo sensible a cefalosporinas de tercera generacldén por lo
que se utilizd Cefoperazona. Se considera que la térpida evolucidn de
esta paciente fue deblda a ingreso tardié a servieio de cuidados inten
sivos, ¥ en parte a la microangiopatia renal, la cual se puede presen-
tar,

£l uso de carbenicilina aunado a otros firmacos depletores de pota
sio tuvo por resultado una hipocalédmia muy sevetra, pocas veces vieta
cuando se utiliza la carbenicilina sola.
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TABLA No 23TRATTAMIENTO RECIBIDD DURANTE EL PERIODD ACTIVO ¥ HECUPERACION TOR
LA PACIENTE NO 1 de 6 aflos de ednd desde su ingreso hasta o amputacitn.
DIAS

1-=2=-3-24-25--62-7=28-20-.10--11-12-13-14-15~16-17-18-19-20-2]~22-23-24-25-26-27-28

HEPARINA. (u/kg/hr--12/35/35/30/30/25/15/25/20/20/20/20/20/20/20/20/20/20/ 20/ 16/15/10 -----
PLASMA(mis/kg/din  45/45/45/45/30/30/30/30/30/15 -----
CRE{mls/kp/dosis 15 15 10
CEFUK)XIMI(E*%UOmgsfkg P

MMIKACINA 7.5mgs/kg + ¢ 4 + + + & 4 4 + % 4 % + % + %+ + & & + + + + + + +hasta
canpentcifina 32
l6grs/me/din o+ b 4 b mmame-
HIDRICORTIZONA

(mgs/kg din, 40-20-20-20-15-10---=~--

FURDSEMIDE

(mgs/kg dia 1.5-0,5-3  3-2 = 3 -3 <% 23 a2 =2 <2 «2 =2 <2 o1 1 =1 -1 -1 -{
CEMPERAZONA

100mgs/kg din +e¢++v+o¢o¢++o++++|?’|,;:5ﬂ\

ALIOMET

30mgs/kg din L S S A Y

ESPTRONOLACTONA

1.5mgs/kg dia R A I R R

ERAMIN Tmgs/kg din 7777777777171 771 7171711
*poe din & por dosis,



REPORYTE CASO Mo, 2

Femenina de 12 anos de edad procedente de Tulancingo, Hgo,

Procedente de medio aocic-econdmico bajo, con deficientes hibitos
higiénlco-dietéticos, Sin antecedente: " ~redofamiliares de importan-
cia para el padecimiento actual, Es la cuarta de 7 hermanos, aptece-
dentes perinatales y persopales sin importancia para el padecimiento.
Curso 8 dias antes de su ingreso con exantema referido de tipo egcarla
tiniforme, con adenomegalias bjlaterales cervicales y descamacidp £ina
posterior. Inicia su padecimiento actual ¢on Ia aparicidn gldbita de
manchas purpdricas en ambos musles en > medio las cuales son rapi
damente confluepntes y avanzan en direccion céfalo-caudal hasta alecan-
zatr en pocas horas los ples; se acompanhan de dolor e incapacldad para
1a deambulacién., Frialdad en ambos miembros inferiores de 16 hrs., de
evolucidn., El iniclo de las leslones purpicricas fue 24 hrs., antes de

su ingreso,

A su ingreso se observan los sjiquientes datea; Peso 41 kgs. Temp

37°C FC - 100 %X min. FR - 34 % min. T.A. de 80/60,

‘pPaciente adolescente angustiada, muy pidlida, uiaforética, sedien-
ta, con datos de deshidratacidn moderada a severa, con lesiones purpi-
ricas bilaterales que abarcan ambos miembros inferiores desde los ortg
jos hasta terclo superior de muslo, por cara anterior hasta la bngle
con borde bien definido y halo eritemat~so, por cara posterior alcan-
zan hasta gluteos, piel, fria, dolor a la palpacidr ¥y manipulacidn de
miembros. En miembros superiores se encuentra edema ¥ erltema en am-

bas manos de predominio en dorso ¥ se extiende hasta tercio inf., de
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. antebrazos mal delimitado, poco doloroso. Los datos de hemorragias cu
téheas y de hipovolemia son sugestivos de choque por lo que se maneja
con cargas rapidas y liquidos altos y con transfusién {ver tabla 4},
los pulsos a su ingreso débiles pero aln presentes en pies y hueco pop
1{teo desaparecen en 6 hrs, por lo que el servicioc de Cirugfa conside-
ra que es debido al edema ¥y gue deberd reallzarse fasciotomias en un
intento de mejorar la circulacidn distal disminuyendo la preslén ejer-
cida por el edema sobre los paguetes vasculares, Sin embargo a pesar
de ello la circulacidn distal no se recuperd. EIl manejo médico se en-
camind a dar soporte inicialmente on Cuidados Intensivos la fase acti-
va de esta paciente durdé aproximadamente 96 hrs., que fue el momento
en que se limitd la verdadera extensidn de las leslones sin avanzar
mis, Su manejo se puede ver en la tabla 4 donde se especifica les
dfas que recibid cada medicamento y la désis por kilograme dfa, el ma-
nelo con heparina se prolongd por 17 dias. Los antiblétices tuvieron
que mser modificados de acuerdo a la sensibilidad de los gérmenes aisla
dos en las leaiones, El manejo conservador se prolongd hasta gue se
delimitd adecuadamente el mdrgen de log tejidos viables y los desvita-
lizados hasta los 30 dfas posterior a su ingreso, en que e realizd am
putacién de ambos miembros lnferjores hasta tercio proximal de fémur.
Se considerd que esta evolucidn tan catastréfica fue debida a que la
paciente llegd tardiamente al servicio y al dificil control de los fe-
némenos tromboembdSlicos durante las primeras 48 horas de su estancia.
En los cultivos gue se tomaron durante su estancla inicialmente todos
fueron negativos pero el dfa 20 de estancia hosplitalaria se aigld
Echerichla Coli, la cual recultd ser resistente a miltiples antibidti-
cos gdlo sensible a Cefotaxime. En la tabla 3 ge puede observar los
datos de laboratorio que fueron compatibles con CIDb en los primeros
dfas para posteriormente normalizarme.
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TABLA no # Pasclente numerec 2 MEDICAMENYOS UTILIZAROS DURANTE SU ESTANCIA. -
7 &8 9 10 11 12 13 14 15 186

MEDICAMANTO/ 1

HEPARINA
ulkgihr 35

HIDROCORTIZ
ng/kg dia 40
FLASHA
mlaske
CLINDMIICTITA
ngs/ip 40
AFTHEACTNA
ZBugskz/x 3+
(fluhulon Nojos

empaguetados
mlsglkeg 15

BICTOXACILINA
100ngs/ks dia

CARBENICILIIA
16ges/mR SC

CETODAXIME
100mpe/ kg dia

@5

2

25

a0

a5

15 10 15

3

25

20

i#5H

40

10

23

15

45

1)

5

25

1%

49

40

3

25

45

40

5

25 25 2515 15 1% 15 10 10 10

15 1% 15 0 S

40 40 40 40 40 40 40 40

#0 5O

17 18 19 & 21

10

+ + + + + —-——

22.
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REPORTE CAS0 Ho. 3

fFemenina de 4 anfos de edad, procedente del estado de México, de
medio socie-econdmico bajo con hdbitos higiénico-nutricionales defi-
cientes, @8 la Bexta de once hermanos, Sin antecedentes de importan-
cla para el padecimiento actual, sclamente escarlatina diagnosticada
20 df{as antes de gu ingreso.

inic¢lia su padecimiento actual 30 hra,, antes de su ingreso con la
presencia de manchas purpiricas en el maledlo inferior der, estas le-
siones progresan hasta el tercio medio de la pierna en un tiempo de
6 hrs. Desgpués de 10 hro, iplcia con manchas de las mismas caracteris
ticas en el maledlo izquierdo las cuales progresan en Forma similar en
término de 2 hrs. Estds lesiones se acompanan de dolor y claud:..cidn
a la marcha, y el dolor incrementa a la palpacién,

Al examen fisico se observa pre-escolar blen hidratada con inquig
tud moderada con leslones purpiricac en ambas extremidades inferiores
hasta el tercio medio de ambas pierpas biep delimitadas y simétricas,
los pulscs pedios estdn presentes aunque menos Lntensidad que los de-~
més. MNo hay @atos de anemia ni de hipovolemia, A Su ingreso se ipi-
cla maneio con heparinizacldén y liquidos altos, se le maneja con doble
antlbidtico {ver tabla 6), la evalucidn de la paciente es muy favora=-
ble limitdndose en menos de 12 hre., de manejo las lesiones con un to-
tal aproximado de 48 hrs., de fase agquda desde su inicio hasta : : des-
activacidn, Los exdmenes de laboratorio aungue muestran alteraciones
de consumo de factores précticamente no muestran datos de CID.

Las escaras neerdticas de 1a paciente fueron sdlo de piel y de te
jidos superficiales y no amérito manejo gquirirgico. Se mantuvo con he
parina por 12 dias a désisc bajas (ver tabla &),

Se considerd que tan buena evolucidn en buena parte fue debida a
atencidn del diagndstice, que revirtid los fendmenos de CID.
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TABLA no 6 Peaciente numer0 3 MEDICAMENTOS UTILIZADPS DURANTE SU ESTANCIA

MEDICAMENTO/ 1 2 3 &4 5 6 7 8 9

HERPARTNA
u/kg hora

DICLOXACTILINA
100mza/lg dis + o+ o+ o+ + o+ o+ o+ o+

AMIEACIHNA

25 35 35 25 25 25 20 20 45

Z.Snpelig 3 + . - + + + (')

HINNOCORTIZ0ONA
ngs/hig din 10 —

DPTLASMA
mlaskg dio 30 3 10 10 ————

10

15

11

iQ

12

10

13

10

14

15

16



.8
DIBCUSION

El sindrome de Pirpura Pulminante fue descrito por primera vez
por Guelliot en 1884 (1), pero Fue Henoch en 1887 quien le did el nom-
bre con que hoy se le conoce (1), ) )

En 1964 Hjort hizd una revisicn de 50 casos de la literatura pro-
poniendo los siguientes criterios para el diagndstico de Bidrpura Fulmi
nante ¥ son los siguientes:

1. La Plrpura es una enfermedad de ninos.

2, Siempre habrd una enfermedad benigna precedante.

3. Despidés de un periodo de latencla variable se inicia el sangrado cu-

tdneo gue se extiende rdpldamente y que provoca una anemia en oca-

siones muy grave; 8l aobrevive a tsta fase aguda entonces &g encon-
traran;

Necrosls de la piel ¥y tejidos mas profundos que ae encuentran mas

danades con formacién de grandes bulas y puede haber necrosis de tg

da la extremidad implicada,

5. En los exdmenes de laboratorio se pueden enconttar las alteraciones
de la coagulacidn compatibles coN Coagulacidn Intravascular bisemi-
nada {CID} y;

6. Se puede demostrar en los eximenes histopatoldgicos la presencia de
muy amplias zonas de trombosis de vénulas ¥ capilares e Infiltrados
inflamateorios perivasculares,

F
.

Con cuatro de estos criterios se hace el diagndstico de Plrpura
Fulminante ¥ se pueden excluir otras patoclogias come sonm la Pdrpura de

Henoch Schifenlein y las meningococcemias.

Se define como una Enfermedad propia de ninos debide a que en la
revigitn de 100 casos que realizd Spicer (1) sdlo se encontrd que cUa=-
tro pacientes eran mayores de 12 ahos, encontrando una edad media de
46 meses, las 1 paclentes gue se reportan son de 4, 6 ¥ 12 anos,

Asf mismo en lo revisado se encuentra que ambos sexos son por
igual afectados (1} en cambio las paclentes eran todas del sexoc femeni

ho.
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ta enfermedad benigna que suele preceder el inicio de la Pirpura
Pulminante es muy variada peto se describe en lo revisado que haata en
un 27% de los casos es la Fiebre Escarlatina el antecedente Unico, sin
embargo, debemos aclarar que en si la FPiebre Escarlatina presenta como
complicacién la Pdrpura muy rara vez con una frecuencia de 1 por
20,000 casos {1}.

La infeccién de vias dereas superiores ea la =siguiente enfermedad
mis frecuente precedente y finalmente la varicela con una frecuencla
del 20% de los casog de Plrpura Fulminante (1,2).

Exiaten otras miltiples caugas de Pirpura peto sblo se han repor-
tado algunoes casos de cada una (1,2,6).

Los sitios de¢ hemorragia cutdnea que se reportan slempre son simé
tricos con una gran predileccidn por los miembros {nferlores ¥ en egpe
cial por los muslos involucrando hasta la region glditea y hasta las
pantorrillas, otras dreas mis frecuentemente tomadas son los miembros
guperiores (1,2), En las paclentes se encontrd que los muslos eran el
sit{io de inicic en 2 pacientes diseminindose las lesjones en forma cau
dal y afectando ademds las manos con alqunas lesiones en antebraze en
una de las pacientes; en la tercera paclente las leslones {niclaron en
la regidn maleolar ¥ se extendld hasta la pantorrilla en su tercio me-
dio sin avanzar més.

-Las lesiones se describen caracteristicamente come grandes pat-
ches confluentes de equimosis las cuales tienen un borde bien definido
eritematoso ¥ en ocasiones edematoso; las areas mis afectadas, tendran
necrosis con formacidn de grandes bulas de contenido sero hemdtico es-
téril sinoc han sido contaminadas (1,2}).

Esto sucedid jgual en las pacientes que seé teportan.

Conforme progresan la evolucion se formardn gruesas escaraa necrd
ticas las cuales al desptenderse pueden dejar la piel nueva (1,2).

ESTA VSIS ™ negg
SHUR Uf WA LioiiJIEDA
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Los pulsos inicialmente se conservan pero posteriormente desaparg
cen ya sea debide a la trombosis intravascular o a la presentia de ani
lios constrictivos cicatriciales gue vienen a comprometer mds a una ex
tremidad de por a8i ya edematosa. Todos estos eventos pueden llevar a
la necrosis a la extremidad afectada y a la necesidad de amputacién
posterior, en las tevisiones hechas ae reparta hasta un 19% de amputa-
ciones (1,2). En 2 de las paclentes que 3¢ reportan hube necesidad de
amputacidn de ambos miembros infericores hata el 1/3 proximal de muslo,
mientras gque en la tetcera no hubo necesgidad ni de poner injertos,

La hematuria €3 un s8igno que puede encontrarse en un 17% de los
pacientea (1}, sSdélo se pudo corroborat en una de las pacientes pero
se acompafo de la presencia de cilindros granulesos y albuminuria y es
to se considero secundario a microangiopatia renal.

La hemoglobina iniclialmente se encuentra normal en los pacientes
pero ante el manejo del chogue y la reposicidén de lfquidos los nivelea
disminuyenh ripidamente hasta por abajo de 9 grsw (1,2,3), lo cual se
pudo corroborar en las pacientes siendo necesarlo realizar repetidas
transfusiones de gldbulos rojos empaguetados (GRE},

También suelen existiec alteracicnes de la forma de los eritroci-
tos (1,2) lo cual se corrobord también en las paclentes.

La cuenta de loo leycacitos por lo gencral es mayor de 10,000 ¥
pueden estar muy altos {1,2,3} con tendencia a girar hacla la fzquier-
da (1); en el estudio Cocperativo del Club Francés de culdados intensi
vos (3) se le da un valor prondstico negativo a cuentas menores de
10,000 leucocitos, Las pacientes Que se reportan cursaron todas ellas
con leucocitosis y viraje hacla la {zqulerda con presencia de bandas
como se puede observan en las tablas 1, 3 ¥y 5.

La trombocitapenia es muy frecuente en los pacientes en el estu-
dio del Club Francés ya mencionado (3), se le da valor prondstice ne-
gative o desfavorable a cuentas menores de 100,000 plaguetas, el conau
mo de las plaguetas es debido al fendmeno de CID (1,2).
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En las pacientes tamblén se encontrd este Fendmepo (ver tablas I,
Iy 5.

El tiempo de sangrado y el de coagulacldn, asi miemo el tiempo da
protormbina ¥ el de trumboplastina se vieron alargades (1, 2, 4y 5, 6,
7). esto también se pudo corroborar en las pacientes (ver tablas 1, 3,
y 5}r &l lgual que las cifras bajas de fibrindgeno lo cual se conside-
ro secundario a la CID, fueron estos iltimos 3 dates los que se vigila
ron en las pacientes ademdis de las plagquetas como datos de cosumo pot
CID para evaluar la evolucidn de las pacientes.

En los pacicntes que se revisaron en el cgtudlo de Spicer (1), se
encontrd que ipicialmente todos los cultivos tomados eran negativos,
pero que posteriormente se pudo alslar de las heridas contaminadas gép
menes como bseudomonas aeruginosa, esto se pudo corroboratr de nuevo en
las pacientes Ya que inicialmente los eultivos Efueron negativoes pero
poateriormente en una de las pacientes se alslo pseudomonas aervuglinosa
de la herida de la venodiseccidn ¥y la punta de cateter que se retiro
pot presentar fiebre. En la scgunda paciente se aisld Echerichia Coli
en las lesiones de las piernas y también Staphilococo epldermidis coa-
gulasa negativd,

La fase activa de la enfermedad se c¢onsidera como el periodo gque
va deade el iniclo de las primeras lesiones cutdneas hasta que la pro-
gresidn de las mismas se ha detenido {1), esta dura 3 dias o menos (1)
En las pacientes ésto sélo pudo ser asf{ en la paciente mis pequena ya
que fue quien acudid mis tempranamente, en las otrag 2 pacientes debi-
da a que lleqgaron tardiamente las lesiones se detuvieron en una casi
a las B84 hrs de su inicio y en la mayor a las 96 hrs,

La mortalidad dentro de lo que se reporta a5 alta hasta un 35%
{(1,2,3) el advenimiento de las teraplas de culdados intensivos ha mejlo
rado esteos porcentajes, aln embargo no hubo entre las paclentes ningu-
na defuncidn hasta €l momento de realizar este reporte.

El hallazgo mds Importante que se reporkd entre el material de
histopatologfa de l¢ revisado fue: Hemocragia difusa y muy extensa de
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ta piel y necrosis subsecuente {1,2) lesiones similares ae encgnkraron
en tptestino, vejiga, cerebro y serosss [1,2}. De interés es qua eg-
tos hallozgos tengan gran similitud con el llamado fendémeno de Schwark
zman, ests fendmeno 3e ha producido experimentalmente en animales al
inyectarles endotaxinas y tambidén corn los esteroldes |1,2). Se produ-
ce una necrosis de la crotical renal y pueden haber rambién una glome-
tulonefritis hemorrdgica y otlusidn de los vasos peguenos, siendo se-
cundaria a la lesidn de las células endoteliales por las endotoxinas
mismaz {2}, esto activa g} facror de Hageman con 1los gue los leucooi-
tos y las plaguectas se activan produciendo las consecuentes trombosis
¥ hermorragias {2i, tude £llo da el cuadro de CID, E} fendmeno de Ar-
thus ey debido al depésito de complejos antigenn-anticuerpo en la piel
¥/o otros tejidos, estas lesiones recuerdan las lesieones menos Yraves
de Pdrpura Fuliminante, pero también pueden dar lugar a upna CIOD cuando
las lesiones Son muy extensas (2. Oe# hecho puede presentarse de tna
manera gimilar al fendmens de Schwartezman aidn siendo las eticlogiaa de
ambos fenrndmenos muy distintas (2.

El tratamiento de la Birpura Fulminante es muy contzovertido pero
en una faorma préctica para su abordaje se deberd dividicr en fase acti-
va y en fase de rehabilitacidn., La fase aguda toemo decfamps se trata
de la fase hemorrddica donde 1 choque hipovplémico es el dato mis im-
porkante y donde los datas de CID dominan &) cuadra,

£l tratamiento es de soporte, deberd realizatrse en una terapia de
cuidados intensivos, el choque responde muy rpien a la admipistracidn
de ligquidos inicialmente en volupmen y lueqo de adecuada calidad comao
seria el plasma ¥ dextran (2). 5e debe mantener una gastro Urinarioc
de 1 mlskgshora, vigilando la tensidn artecrial, la Erecdencia cardiaca
y respiratoria y la presidn vepbsa central {PVC). LoOs agentes cardio-
ténicos que tiemen efecto {netrbpico se recomienda utilizarloes con cui
dadn ya que el efecto alfa adrenérgico de estos pusde empeocar la per-
fusidn distal y promover la trombosis (1,2},
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La coagulopatia es 1la parte més controversial del manejo de 1a Pdg
pura Fulminante ¥a dque debido a la baja frecuencCia de esta enEe:mqﬂad
noe hay regimenes bien estandarizados, Sin embargo la heparina se ha
reportado como una terapia gue ha obtenido buenos repultados (1,2,4,
6,8,9)y en el tratamlento de 1a CID que caracteriza a esta enfermedad

Se ha reportado que la heparina es capaz de abrotar la reaccidn de
Schwactzman y due revierte la coagulacidn intravascular activa (2} al
diemipuir la liberacidn de cininas del codgulo {2), Sin embarge 1la he
parina se deberd utilizar-epn la fase activa ya que utiligarla tardfa-
mente en el paciente moribundo no reporta ningdn beneficio (2},

La dfsis que deberd utilizarse ea tamblén discutida pero en los eg
tudlos de Salzman y colsz., ¥ posteriormente de He Donald y Hathaway
1{8,9), se demuestra gue el uso de heparina en infusidn continida tiene
algunas ventalas importantes sobre elusc de heparina en bolos ¥y la 45
8is & i1nfusién continua que ellos recomiendan es de 25 a 35 unidades
por kg de peso por hora, recordando gue en los pacientes prematuros y
108 neonatos ocurre un aclaramiento de la heparina mucho mds répido
que en los pacientes mayores o adultos (9%,

En las pacientes la ddésis de heparipa utilizada fue la ya recomen-
dada de 25 a 35u/kg/hOra pero en una de las pacientes ante la progre-
sidn de las lesiones se incremente la d6sis hasta 40u/kg/hora sin re-
gistrarse fendmenos adverscs. Posteriormente en las 3 pacientes la
désis de heparina se fue ajustando de acuerdo a el efecto terapéutico
la detencidn en el consumo de los factofes ¥ la detoncidn en el avan-—
ce de las lesiones, el detener la progresidn de la trombosis clinica-
mente se alcanzd a las 24 hrs., en las 3 pacientes, pero el consumo
de factofes persistid adn por mas dias como lo demuestran las tablas
1, 3, ¥ 5 reqularizdndose como se puede ver en una paciente a los 8
dias y en las otras 2 hasta los 18 y luego los 20 adfas. Respecto al
tiempo que deberd administrarse la heparina también hay muy diferen-
tes oplnlones pero se reperta gue el descontinpuar la hepatipa tempra-
namente puede dar lugar a recafidas (1} por lo gque parece tazonable es
petar 2 semanas o hasta 4 semanas antes de descontinuar su uso.
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La reposicidn de factores de la coaqulacidn tamblén se recomienda
{1,2,3) vy tambilén las transfuciones de GRE en caso de presentar ane-
mia, como fue realizado en las paclentes reportadas a déeis de 15 a
10 mls/%g cada 8 & 12 horas seqln mse encontraba mayor o menor altera-
cién de 10s tiempos de tromboplastina parcial y el de protrombina ¥
de la cuantificacién del fibrindgeno, en las pacientes no se repusie-
ron plaquetas ya que nunca hubo trombeocitopenia gevera. Las transfu-
siones se suspendieron al encontrar valores de fibrindgeno por artiba
de 150 mgst y cuando las plaguetas alcanzaban valores normales,

El uso de esteroides es tema de gran discusidn ya que aungue la ma
yor{a preconiza su efecto beneficd en el estado de choque séptico me-
jora la funcidn cardiovascular disminuyendo la reaccidn inflamatoria
¥ en el Sindrome de Waterhouse Friederichsen con necrosis hemorrdgica
frecuente en las meningococcemias; sin embarge, por otra parte se en-
cuentza, los efectos contrarios secundarics primero a que paraliza
los mecanismos inmunoldgicos permitiendo una mayor vulperabilidad a
la infeccidn y ademds seqin los estudios efactuados en antmales {em-
peora el fendmeno de Schwartzman por lo que tedricamente deberf{an es-
tar contraindicados en el manejo de la Parpura Fulminante, Sin embar
go el manejo de las pacientes incluyo iniclalmente hidrocortizona a
razdn de lOmgs/kg ddsis cada 6 hrs., esto se disminuyd paulatina y
rdpidamente, sdlo en la paciente No,3 sdloe se aplico un sélo dfa (2},

El uso de antibidticos es el idnico punto en que todos estdn de
acuerdo los diferentes esgquepas propuestos tratan de cubrir contra
loa gérmenes gram negativos ¥y los g}am positivos mds Erecuentes cque
colonizan la plel. Los gérmenées intrahospitalarios son en ocasiones
la causa mds frecuente y se deberd realizar anvibiograma ya que las
resistenclas pueden ger miltiples, como sucedidé con la cepa de E. Co
11 aislada en la paciente de mayor edad que sdlo era sensible al Cefo
taxime, pero su manejo inicial se recomienda ce cubran como ya se men
ciono asi se llevd a cabo en la paciente de 12 anos y en la de 4 afos
solamente en la paciente de € anos se inicld manejo con triple anti-
bidtico: Cefuroxime, carbenicilina y amikacina, este manejo debid des
continuarse por que se presentd una hipocalcemia severa de 1,2 meg/l
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la cual no respondia al manejo con suplemento y se conziderd gue eca
debida a la carbenicilina que puede causar hipocalcemia (10). Al en-
conterarl gérmen ¢omd en el casa de la E, coli de la paclente de 12

aflos s6 realizaba antiblograma para saber la sensibilidad espec{fica,

En ¢l manejo de la Pirpura Fulminante lo5 procedimientos quirdrgi-
cos deberdn dilatarse lo mis posible hasta que las leajones hayan por
completo delimitado su extensién y sc haya desarrollado el mayor nimg
ro de colaterales posible, por lo que en la fase activa no esta indi-
cado hacer ningln tipo de cirugia (1,2) a menos que la gangrena exten
s8a ponga en pelldro la vida delpaciente (2}. En las pacientos ce cea
lizaron fasciotomias en ambos miembros inferiores, esto se llevd a ca
bo detido 2 la rdpida desaparicidn de loas pulsos como una medida des-
compresiva por @l extensoo cdema que presentaban las pacientes, sin
embargo, log pulses no se recuperaron lo que cortobora lo ya mencig
nado de otros reportes (1,2), Bin embargo la morbilidad paor las
fasciotom{as se le incremento en la pacicnte de 12 anos ep que se ais
16 B, Culi de las heridas.

£l manejo quirdrgico definitivo deberd ser lo mds tardie posible,
¥ se deberd hacer amputacidn cuando asi sen necesario y/o colocar in-
Jertos para la mejor rchabilitacidn de los miembros afectados, de lo
repurtado s54lo un 19% de los pacientes requieren amputacidn (1) pero
en laz 3 paclentes reportadas sélo una de ellas no ameritd amputacién
ni {njertos.



CONCLUSIONES.

Se considera que el manejo de la pirpura fulminante dAurante la
fose activd es un verdaderoc rete para el pediatra ¥y dque deberd llevar
se a cabo durante la fage activa en un servicio de cuidados intensi-
vos con colabgracién interdisciplinaria. Es de importancia vital el
apoyo hemodinimico y el manejo de soporte para estos pacientes.

En cuanktd a 1a utilizacidn de la hepacrinizacidn ep su modalidad
de infusidn continua y la reposicidn de factores de coagulacidn por
medio de transfusiones de plasma como medidas terapéuticas en la coa-
gulacién intravascular, 1a linitacidn de los fendmenos trambdticos y
la limitacidn delconsumo de factores de coagulacidn.

os resultados observados en las pacientes fueron: buenos:; en
lap pacientes 1 y 2 en quienes se limitd los fenémenos tromboembdli-
cos ¥ el congumo de factores de coagulacidn sin lograr revectir la
CiD, Y fue excelente en la paciente nimero 3 en dquien si se logrd re
vertlr la coagulacion intravascular teniendo una evolucidn rapidamen-
te hacia la mejoria.

Todo egto Se attipuyd a que la paciente nimero 3 se presentd ap-
tes de las 24 hrs,, de aparicidn de las lesiones mientras que las
otras 2 pacientes jingresaron duspudés de 36 hrs,, de evolucidn,en otras
palabras mis de la mitad de la evolucidn de la fase activa, por lo
que la necrosis ya establecida por fendmenos tromboembdlicos no pudo
revertirse, Ademds se considera gque el uso de heparina en ddésis al-
tas pero a infusion cont{nua no acarrea mayor riesgo para estas pa-
cienktes ¥ la reposicidn de factores de coadulacidn deberd realizarae
siempre que el consumno sea mayor a la produccidn ¥ 1os nivelee estén
muy debajeo de los normales, recomendandeo ademds utilizar la heparina
por 2 semanas como minimo,



RESOMEN

La Pdrpura Fuliminante es una enfermedad de la ninez, precedida
potr una enfermedad benigna, y 4que se caracteriza por presentar hemo-
rraglas cutdneas muy extensas que llevan al paciente a chogue hipovo
lémico que cursa con fendmencs tromboembdlicos manifestados como una
coagulacidn intravascular diseminada (DID), gque durante la fase acti
va pone en peligro la vida del paciente. El manejo anticoaqulante Y
la reposicidn de ligquidos y factores de coaqulacidén, los antibidti-
con asi como el manejo de soporte en un secrvicio de culdados intensi
vos, Son cruciales para la sobreviviencia de loB pacientes.
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