UMMARY

The ITP is a blood illness,
characterize by
Thrombocytopenic, and it
variability intense level. It can
produced in health people, but
in children has been associated
to viral infection, or bacterial
infection. You can look from
equimosis, petequias until
important bleeding in differents
systems like gastrointestinal,
genitourinary, and nervous
systems. This hematological
disorder can be associated with
eritematoso systemic lupus, and
others disorders.

The diagnosis always needs
clinical history, physical exam,;
and laboratories tests, like
pheriferical frotis blood; aspire
bone; IgG antiplaquetelets
auto antibodies. The cor-
ticosteroid treatment for shorts
periods of time and decrease
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dosages, keeps remitions until
75 % of the cases; and
splenectomy, alone or
together, is the best treatment
for this disorder; on others
hands you can use inmuno-
supresion.

ASO CLiNICO

Femenina, S.G.A, de 25 afos,
nicaraguense, casada, vecina de

Montes de Oca. Sin
antecedentes heredo-familiares
de importancia. Sin

antecedentes personales pato-
l6gicos y no patolégicos de
importancia. Ademas de no tener
antecedentes ginecologicos de
importancia también, solo que
planifica con obstruccion
tubo-ovarica.  Consulto la
primera vez a consulta de
medicina general por varios

meses de lesiones
hipocrémicas descamativas en
piel de miembros superiores, y
por nddulo movil, indoloro en
la mufieca derecha; en esa
ocasion se diagndstico como
Dermatomicosis y Ganglion en
mano derecha, en junio 2005;
sin lesiones en piel. Otra
consulta en julio del 2005 en la
cual se le realizd citologia
vaginal, y se le diagndstico
hemorroides  externas  no
complicadas, y tampoco se le
encontraron lesiones en piel.
En los examenes de
laboratorios practicados el 18
de julio 2005, se encontrd:
glucosa en 80 mg/dl, colesterol

158 mg/ ml,  triglicéridos
63 mg/ ml, HDL 40 mg/
ml, LDL 105 mg/
ml,  eritrocitos 4.6 millo-
nes/ ml, Hemoglobina
13.9 g/ dI, Leucocitos

7830, segmentados 55
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%, eosindfilos 2 %, basofilos 0 %,
linfocitos 35 %, monocitos 8 %,
plaguetas 79 000/ ml controladas,
volumen plaquetario 12 fentolitros,
heces con quistes de Entamoeba
coli. Lo relevante en el laboratorio
fue la plaguetopenia. En
noviembre del 2005 consulté al
Hospital Calderén Guardia, donde
se ingresd se le descarté cuadro
infeccioso por Dengue, y se le ini-
ciaron estudios hematologicos, a
través de un aspirado de médula
O0sea, y Hemograma completo;
concluyendo con el diagnéstico de
Pdrpura Trombocitopénica Au-
toimmune; se egres6é con predni-
sona 50 mg por dia, famotidina 40
mg BID VO; con dieta corriente, y
control en hematologia.

RCO TEORICO

Los pacientes con trastornos de las
plaguetas o de la pared vascular
presentan hemorragias superficiales
de la piel y las mucosas, 0 sangran
por los aparatos genitourinario o
digestivo. Las plaquetas se originan
de la fragmentacion de los
megacariocitos, que son células
poliploides muy grandes de la
médula ésea. Tras abandonar la
médula 6sea. Cerca de un tercio de
las plaguetas es secuestrado por el
bazo. Mientras que los dos
tercios restantes circulan durante 7 a
10 dias. EI recuento normal de
plaguetas es de 150 000 a 450
000/ml. La trombocitopenia puede
aparecer por tres mecanismos:

Menor produccién en la médula
O0sea, aumento del secuestro
esplénico o destruccion acelerada
de las plaquetas. Con el fin de
determinar la etiologia de la
trombocitopenia en cada paciente
hay que hacer un examen
cuidadoso del frotis de sangre
periférica, un estudio de Ia
morfologia de la médula obtenida
por aspiracién o por biopsia, y un
calculo del tamafio del bazo por
palpacion del paciente
complementado por ecografia o
por tomografia computarizada.
Destruccion acelerada: la existen-
cia de vasos anormales, los trom-
bos intra-vasculares de fibrina y
las proétesis vasculares pueden
abreviar la supervivencia de las
plaguetas y dar lugar a una trom-
bocitopenia no inmunolégica. Por
ejemplo, en el sindrome hemolitico
urémico, puarpura trombocito-
pénica trombdtica, o como una
manifestacion mas de la coagula-
cién intra-vascular diseminada.
Ademas, las plaquetas recubiertas
por anticuerpos, por inmunocom-
plejos, o por el complemento se
eliminan rapidamente por los fa-
gocitos momonucleares del bazo u
otros Organos, provocando una
trombocitopenia inmunolégica. Las
causa mas frecuentes de trom-
bocitopenia inmunolégica son las
infecciones viricas y bacterianas,
los farmacos y un proceso auto-in-
munitario  cronico  denominado
purpura trombocitopénica idiopa-
tica (PTI). Los pacientes con pur-
pura trombocitopénica inmunol6-
gica no suelen tener esplenomega-

lia y tienen un ndmero mayor me-
gacariocitos en la médula 6sea.
Las purpuras trombocitopénicas
inmunolégicas pueden clasificarse
segun su mecanismo patoldgico, el
agente desencadenante, o la du-
racion de la enfermedad. El co-
mienzo explosivo de una trombo-
citopenia grave después de recu-
perarse de un exantema viral o
una enfermedad de las vias respi-
ratorias superiores (PTI aguda) es
un hecho frecuente en los nifios y
representa el 90 % de los casos in-
fantiles de trombocitopenia inmu-
nitaria. La PTIl aguda es rara en
adultos y representa menos del 10
% de los casos pospuberales de
trombocitopenia inmunitaria. La
mayoria de los adultos presenta
una forma més insidiosa de trom-
bocitopenia, que puede durar afios
y que se conoce como PTI crénica.
Afecta con mas frecuencia a
mujeres de 20 40 afios de edad y
predomina en los varones en una
proporcién de 3:1. Puede comen-
zar con un descenso brusco de la
cifra de plaquetas que produce he-
morragias. No obstante, con fre-
cuencia existen antecedentes pre-
vios de sangrado facil con los ro-
ces o de meno-metrorragias. (1)

La mayor parte de pacientes adul-
tos con PTI experimentan una PTI
crénica que no suele asociarse
con un acontecimiento inicial
evidente. Las remisiones
espontaneas de PTI cronica son
excepcionales; sin embargo, en
alrededor  del 75 % de
pacientes se mencionan remisio-
nes completas o parciales como



respuesta al tratamiento con glu-
cocorticoides o a esplenectomia.

(2)

IOLOGiA

En la parpura trombocitopénica de la
infancia se cree que un antigeno
virico activa la sintesis de anti-
cuerpos que pueden reaccionar con
el antigeno virico depositado sobre
la superficie plaquetaria o que
pueden depositarse sobre ésta en
forma de inmunocomplejos antigeno-
anticuerpo virico. Por el contrario, la

PTI del adulto se produce
generalmente por la generacion de
anticuerpos dirigidos contra

antigenos estructurales plaquetarios
(como auto — anticuerpos). (3) Los
pacientes con purpura
trombocitopénica crénica presentan
un proceso autoinmunitario por
anticuerpos que se dirigen contra
antigenos situados en el complejo de
la glucoproteina Il b — 1ll a o de la
glucoproteina  Ib—IX (4) La
trombocitopenia auto inmune es
consecuencia de una destruccion
plaguetaria acelerada mediada por
anticuerpos antiplaquetarios. (5) Por
lo tanto, la pUrpura trombocitopénica
autoinmune crénica del adulto, es un
desorden autoinmune manifestado
por trombocitopenia proveniente de
los efectos de anticuerpos antipla-
guetarios y citotoxicidad plaquetaria
mediada por linfocitos T. (6)
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B oivica

La sintomatologia de la tromboci-
topenia depende de la severidad de la
misma. Asi puede ir desde
asintomatico hasta sangrados severos
gue ponen en riesgo la vida de la
persona. La plaquetopenia grave de
cualquier etiologia produce
hemorragias cutaneas en forma de
multiples petequias a menudo mas
evidentes sobre la parte inferior de las
piernas, y pequefias equimosis
diseminadas en zonas expuesta a
traumatismos menores. La
trombocitopenia también causa
hemorragias en mucosas (epistaxis,
hemorragias de los tractos
gastrointestinal, genitourinario, y
vaginal) y hemorragias excesivas tras
la cirugia. La trombocitopenia no causa
hemorragias masivas en los tejidos ni
hemartrosis, como puede suceder en
los déficit de factores plasmaticos de la
coagulacion (p. Ej. Hemofilia). (7) Las
manifestaciones  clinicas  incluyen
trombocitopenia grave (recuentos de
plaguetas < 50 000/ml), una morfologia
normal de hematies y leucocitos, y un
nimero normal o aumentado de
megacariocitos en la médula ésea. En
mas del 90 % de los pacientes con PTI
puede detectarse IgG asociada a
plaquetas, pero también pueden
asociarse a otros trastornos
trombocitopénicos. (8)

GNC)STICO

Se deben
la historia
examen

tener presente:
clinica, el
fisico; base

fundamental de la orientacion mé-
dica en el diagnéstico y ulterior
abordaje terapéutico del paciente.
Una cifra baja de plaquetas puede
se la primera manifestacion del lupus
eritematoso sistémico (LES) o el
primer signo de un proceso
hematoldgico primario. Por este
motivo en todos los pacientes con
PTI crénica debe realizarse un
examen de la médula 6sea y una
determinacién de anticuerpos anti-
nucleares. Ademas, los pacientes
con hepatomegalia, o esplenome-
galia, con adenopatias o con linfo-
citos atipicos deben someterse a
pruebas serolégicas dirigidas a in-
vestigar hepatitis, el virus de Eps-
tein-Barr, toxoplasmosis y HIV (9)

En todos los pacientes con trastorno
de plaquetas, debe realizarse: Frotis
de sangre periférica; recuento
plaguetario, tiempo de sangria (TP)
prolongado; tiempo de protrombina (
TP ) prolongado; tiempo de
tromboplastina parcial activada (
TTP ); anticoagulantes ldpicos
positivos, que interfieren con la
activacion de las plaquetas; aspirado
de médula 6sea que muestra un
namero normal o aumentado de
megacariocitos. (10)

Bl raravienTo

La PTI aguda en niflos resuelve
espontdneamente al cabo de 6 me-
ses, y la mayor parte de los adultos
experimentan una PTI crénica que
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Figura 1-1. Evaluacién clinica de los pacientes con trombocitopenia. ( Tomado de la figura 116-1. Principios de Medicina Inter- ter-

na. Harrison. 15 edicidén. Vol. 1. )

no se asocia a un acontecimiento
inicial evidente. La remision es-
pontanea es excepcional; sin em-
bargo, en 75 % de pacientes se
mencionan remisiones completas
0 parciales como respuesta al tra-
tamiento con glucocorticoides o a
la esplenectomia. Los casos resis-
tentes se han tratado con eficacia
variable con alcaloides de la vinca,
danazol, ciclofosfamida o aza-
tioprina. (11)

Tratamiento médico:

1. Glucocorticoides: Prednisolona
1 — 2 mg VO/ dia o se equi-
valente, en el momento del
diagnéstico o recidiva. Metil-

prednisolona 1 g IV/ dia / 3
dias, seguido de prednisolona
1—2mg/Kg/dia/VvO/2
semanas. Tratamiento
mantenido por cuatro
semanas, si valor plaquetario
alcanza los 100 000 / ml se
disminuye la dosis lentamente;
si no aumenta, se debe
cambiar el tratamiento. (12)
Otro esteroide utilizado es la
dexametasona a altas dosis, la
cual aumenta en un 85 % de
los pacientes, el recuento pla-
quetario, a partir del tercer dia.
Un 50 % de los pacientes tie-
nen una respuesta importante
inicialmente y el otro 50 % en
el transcurso de los siguiente

seis meses. (13)

2. Inmunosupresor:  Ciclofosfa-
mida; azatioprina, vincristina
entre otros; donde el
tratamiento crénico con estos
medicamentos no suele estar
justificado.

3. El Danazol; se debe utilizar por
varios meses antes de ver la
respuesta clinica, y las res-
puestas son menos frecuentes
en pacientes menores de 45
afios.

4. Transfusiones de plaquetas:
tienen una utilidad limitada por
gue se destruyen rapidamente;
sin embargo se pueden
transfundir cuando existe un



alto riesgo de hemorragia. (14)

5. La Inmunoglobulina: a dosis de
04 g/ Kg IV / dia / 5 dias,
produce un aumento rapido
temporal de las plaquetas; y
prolonga la supervivencia de
plaguetas transfundidas. Debe
reservarse para procedimientos -
quirdrgicos o0 pacientes con
hemorragia grave. (15) (16)

Tratamiento Quirdrgico:

6. Esplenectomia: en pacientes no
responden a esteroides,
desarrollan toxicidad a los es-
teroides, o los que desarrollan
trombocitopenia recidivante. Tras
la cirugia se eleva el recuento
plaguetario; sin embargo debe
mantenerse el tratamiento con
esteroides y disminuir
gradualmente hasta que se
normalice el valor plaquetario. El
60-70 % de los pacientes logran
remisiones persistentes tras la
cirugia. (17) La esplenectomia
ha sido el tratamiento estandar
para pacientes adultos con PTI
mayores, durante mas de 50
afios. Sin embargo, la duracién
de la respuesta, asi como cual
paciente respondera y las
complicaciones quirdrgicas
asociadas con la esplenectomia
no son del todo conocidas. (18)

La PTI recurrente después de la
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esplenectomia  puede ser el
resultado de la existencia de tejido
esplénico remanente o bien un bazo
accesorio, el cual puede ser locali-
zado mediante diversas técnicas
radiologicas, como el gamma con
tegnesio radioactivo. (19)

BN csuven

La PTI es una afeccion sanguinea,
caracterizada por plaquetopenia de
variable intensidad, que se de-
sarrolla en personas adultas pre-
viamente sanas, y en nifios asociado
a infecciones viricas o bacterianas.
Se presenta desde equimosis,
petequias, hasta sangrados impor-
tantes en diferentes sistemas del
cuerpo y se ha asociado a otros
trastornos inmunolégicos de fondo
como lupus eritematoso sistémico,
etc. El diagnéstico se establece con
base a la clinica, examen fisico y
pruebas de laboratorio tales como
frotis de sangre periférica que
muestra plaquetopenia con unas
gigantes 'y otras deformadas
morfoldgicamente;  aspirado  de
médula 0sea que muestra aumento
de megacariocitos y alteraciones
morfolégicas; anticuerpos
antinucleares, y anticuerpos
antiplaquetarios tipo IgG positivos;
una vez descartado el uso de
medicamentos como posible cau-
sa de trombocitopenia. El
tratamiento esta basado en el uso de

esteroides por periodos variables de
tiempo y en dosis decreciente;
logrando mejorias sin remisiones de
hasta 75 % de los casos; otra forma de
tratar esta afeccion es la
esplenectomia total; sola o combinada
con esteroides; asi como el uso de
inmunosupresores.
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