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PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA (PTI)

Proceso autoinmune por autoanticuerpos IgG que se dirigen contra antigenos
plaquetarios (sobre todo de la GP Ib o de la GP lIb/llla). Estos anticuerpos actian
como opsoninas acelerando la eliminacion de las plaquetas de manera
extravascular por las células del sistema mononuclearfagocitico, especialmente en
el bazo.

CLINICA:

Se observan lesiones purpuricas (petequias, equimosis), con posibles hemorragias
mucosas e, incluso, cerebrales (muy raro). Podemos distinguir dos formas clinicas:

-PTI aguda: Mas frecuente nifios, hasta un 80% aparece tras infecciones viricas
en vias respiratorias altas y asocian con frecuencia linfocitosis y eosinofilia.

-PTI crénica o enfermedad de Werlhof: En adultos jovenes, sobre todo mujeres y
recuperacion no espontanea en la mayoria (90%).

DIAGNOSTICO:

- Clinico y de exclusién (hay que descartar otras causas de trombocitopenia
inmune como lupus eritematoso sistémico, infeccién por VIH o linfoma)

. - Deteccion de autoanticuerpos especificos en plasma (negativa en mas del 20
%).

Ademas, en la médula 6sea los megacariocitos estan aumentados.
TRATAMIENTO:

Pacientes asintomaticos y con plaquetas superiores a 30.000, pueden permanecer
sin tratamiento a menos que sean sometidos a procedimientos quirdrgicos o
trabajo de parto.

-Primera linea: Corticoides (prednisona 1 mg/kg/dia durante 4 semanas, o
dexametasona i.v. 40 mg/dia durante 4 dias). Produce una disminucién de la
fagocitosis mediada por los macrofagos y de la sintesis de autoanticuerpos.

-Segunda linea: Esplenectomia, con la extirpacion del bazo se elimina el lugar
principal de destruccion plaquetaria y de sintesis de anticuerpos.

-Tercera linea:
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» Andrégenos. Disminuyen la expresién de los receptores para la fraccién
constante de la IgG situados en los macréfagos esplénicos, disminuyendo
la destruccion plaquetaria.

» Inmunosupresores. Ciclofosfamida, azatioprina, vincristina,...

> Plasmaféresis. Para eliminar los autoanticuerpos.

> Rituximab (anti-CD20).

Transfusion de plaquetas. En pacientes con hemorragia muy severa

- Elevacion rapida de las cifras de plaguetas en situaciones de urgencia:
Gammaglobulina i.v.. Indicada en situaciones urgentes (p. ej., hemorragia activa) y
durante el embarazo. Se une a los receptores para IgG de las células del sistema
mononuclear fagocitico, 10 que evita que se unan a las plaquetas cubiertas por
autoanticuerpos, elevando rapidamente su nimero.

HEMOFILIA

Es una enfermedad hereditaria producida por el déficit congénito de una de las
proteinas que participan en la coagulacion.

- Hemofilia A. Déficit del factor VIII (FVIII). Herencia recesiva ligada al cromosoma
X. Es la mas frecuente.

- Hemofilia B. Déficit del factor IX (FIX). Herencia recesiva ligada al cromosoma X.
- Hemofilia C. Déficit del factor XI (FXI). Herencia autosémica recesiva.

Segun la severidad del déficit se pueden clasificar en:

- Hemofilia severa.

<1 % del nivel del factor. Hemorragias espontaneas o ante minimos traumatismos.
-Hemofilia moderada.

1-5% del nivel del factor. Hemorragia en cirugia o pequefios traumatismos.
-Hemofilia leve.

>5% del nivel del factor. Hemorragias en cirugia mayor o grandes traumatismos.
Es la mas frecuente.

Las portadoras suelen tener menor nivel del factor de lo habitual (alrededor del 50
%), puesto que solo tienen un cromosoma X afecto. Lo mas frecuente es que no
presenten sintomatologia. Todas las hijas de un varon hemofilico A seran
portadoras y todos los hijos sanos.
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CLINICA:

- Hemartros (90 %). Sobre todo en rodillas, seguida de codos, tobillos, hombros y
mufecas.

- Hemorragias intramusculares.

- Otras hemorragias. Intracraneal, orofaringea, digestiva, epistaxis, hematuria,
equimosis -pero no petequias, etc.

DIAGNOSTICO:
- Laboratorio.

» 1 TTPa con TP normal (el TTPa se normaliza tras incubar el plasma del
paciente con otro normal porque contiene el factor deficitario; si no se
corrige, sugiere la presencia de inhibidores antifactor, p. ej., sindrome
antifosfolipido).

> Niveles del factor deficitario.

-Genotipo: Estudio de la mutacion responsable del déficit. Importante para el
diagndstico de posibles portadoras y para el diagnéstico prenatal.

TRATAMIENTO:
En general, se desaconseja el uso de aspirinas y la puncion de los hemartros.

- Farmacos: Hemostéticos locales, antifibrinoliticos (acido tranexamico), DDAVP
(de primera eleccién en la hemofilia A leve).

- Sustitutivo: Concentrados de factor VIII, IX y XI. Si no se dispone de éstos, se
puede administrar concentrado de complejo protrombinico activado (CCPA).

Pueden aparecer inhibidores (aloanticuerpos antiFVIIlI o FIX) durante el
tratamiento, que haran que disminuya el rendimiento de los concentrados. En
estos casos se aumentara la dosis de concentrados de factor y, si no es suficiente,
se puede dar factor VII recombinante activo (rFVIl) o CCPA. Las hemofilias van
por orden: - VIl - A-IX—->B-XI—-C

COAGULACION INTRAVASCULAR DISEMINADA

Trastorno en el que se produce una produccion excesiva de trombina que
ocasiona trombosis y consumo de plaquetas y factores de la coagulacién, que
conducen a la aparicion de hemorragias.

ETIOLOGIA:
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- Infecciones (sobre todo bacterianas, por gramnegativos —E.coli-).

- Traumatismos severos (sobre todo encefalicos, por liberacion de fosfolipidos).
- Cancer (recuerda que podia aparecer en la LAM-M3).

- Trastornos obstétricos: Abruptio placentae, preeclampsia,...

- Alteraciones vasculares: Aneurisma aértico, sindrome de Kasabach-Merritt,...

- Anemia hemolitica microangiopatica: Como complicacion de la PTT, SHU o
HELLP (recuerda, presencia de esquistocitos en sangre periférica).

CLINICA:
Hemorragias y, en ocasiones, trombosis de grandes vasos.
DIAGNOSTICO:
No hay ninguna prueba que asegure al diagndstico.
- | plaquetas /1 TPy TTPa.
- 1 dimero D / | fibrinégeno / 1 productos de degradacion de fibrina (PDF).
- Otras.| FV y FVIII, | antitrombina lll,...
TRATAMIENTO:
- Tratar la causa desencadenante.
- Segun predomine:
> Hemorragia.

Tratamiento sustitutivo con plaquetas y factores de la coagulacién (plasma fresco
congelado, crioprecipitados).

» Trombosis.

Tratamiento anticoagulante con heparina a dosis bajas.



