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PURPURA TROMBOCITOPENICA INMUNITARIA / IDIOPATICA
DEFINICION:

La purpura trombocitopénica idiopéatica (PTI) se define por exclusion como una
trombocitopenia aislada, con nimero normal o aumentado de megacariocitos en
médula ésea, sin otra enfermedad subyacente, no atribuible a infeccién virica o
bacteriana ni a la accion de toxicos quimicos o medicamentosos. La patogenia
radica en la eliminacion prematura de las plaquetas cubiertas de auto-Ac por las
células del SMF. El principal lugar de eliminacion de las plaquetas es el bazo, pero
el higado y la médula 6sea pueden contribuir significativamente.

CUADRO CLINICO:

Se da méas en mujeres, con una proporcion 3:1, y suele presentar recuentos de
plaguetas variables. Cursa en brotes hemorragicos fundamentalmente cutaneos,
seguidos de periodos de remision. Por lo general, en los brotes las plaguetas
descienden a menos de 50 X 109/L y, a veces, por debajo de 10 x 109/L. A
menudo la trombocitopenia es moderada (superior a 50 X 109/L), con escasas 0

nulas hemorragias. Puede aparecer trombocitopenia intensa sin signos de
hemorragia.

CLASIFICACION:

La PTI se clasifica segun el tiempo de evolucion en: PTI de reciente diagndstico
(<38Meses), PTI persistente (3-12 meses) y PTI cronica (>12 meses).

FISIOPATOLOGIA:

La PTI es un trastorno autoinmune en el que la aparicibn de anticuerpos
antiplaquetarios sigue siendo el mecanismo patogénico central. Se generan
autoanticuerpos, generalmente de la clase IgG, contra ciertos antigenos
plaquetarios, especialmente glicoproteinas llb/ Illa y Ib/IX. El defecto subyacente
gue lleva a la produccion de autoanticuerpos se desconoce, y es probable que tanto
factores genéticos como ambientales estén involucrados. Un elemento clave en la
fisiopatologia de la PTI es la pérdida de la autotolerancia, que da lugar a la
produccion de anticuerpos contra antigenos plaquetarios.

DIAGNOSTICO:

La trombocitopenia se acompafia de tiempo de hemorragia prolongado y retraccion
deficiente del coagulo. Las plaguetas muestran anisocitosis. Pueden detectarse Ac
antiplaquetarios que, cuando aparecen, se evidencian con la medicion de las Ig
adheridas a la superficie de las plaguetas, preferentemente por ensayos de captura
con Ag especificos.



TRATAMIENTO:
Primera linea.

Corticoides (prednisona 1 mg/kg/dia durante 4 semanas, o dexametasona i.v. 40
mg/dia durante 4 dias): es el tratamiento inicial. Produce una disminucion de la
fagocitosis mediada por los macrofagos y de la sintesis de autoanticuerpos.

Segunda linea.

Esplenectomia (mejor por via laparoscopica): tratamiento de eleccidon en casos
refractarios a esteroides o que precisan dosis tan elevadas de esteroides y durante
tanto tiempo, que producen efectos secundarios importantes. Con la extirpacion del
bazo se elimina el lugar principal de destruccion plaquetaria y de sintesis de
anticuerpos.

Tercera linea.

Anéalogos de latrombopoyetina (romiplostin s.c, eltrombopag v.0): para pacientes
gue recaen tras esplenectomia o con contraindicaciones para esplenectomia.

HEMOFILIA
DEFINICION:

La hemofilia, una afeccidon hemorragica hereditaria, es el resultado de una
deficiencia de factores de coagulacion especificos. La gravedad y prondstico varian
segun el grado de deficiencia o ausencia de funcion y el sitio de la extravasacion
sanguinea. La hemofilia se presenta en 20 de cada 100 000 nacimientos de
varones.

Hay varios tipos de hemofilia, pero los dos mas frecuentes son las hemofilias Ay B.
La hemofilia A (clasica) resulta de una deficiencia del factor VIII. Es mas frecuente
gue la de tipo B, que afecta a mas del 80% de los pacientes y es la enfermedad
genética mas habitual ligada a X. La hemofilia B, o enfermedad de Christmas, afecta
al 15% de los pacientes y es resultado de una deficiencia de factor IX. La hemofilia
C resulta de una deficiencia del factor X.

Los avances en el tratamiento han mejorado notablemente el prondstico de los
pacientes con hemofilia, muchos de los cuales tienen una longevidad normal.
Pueden realizarse procedimientos quirdrgicos con seguridad en centros
hospitalarios de tratamiento especial bajo la supervision de un hematélogo.

ETIOLOGIA

Hemofilia de tipos A y B: rasgos genéticos recesivos ligados al cromosoma X. Las
hemofilias A y B casi siempre se presentan en nifios y se transmiten por mujeres
gue son portadoras de la hemofilia a sus hijos varones. La hemofilia C se transmite



a la descendencia de cualquiera de los padres, y aunque es mucho menos
frecuente, puede presentarse en nifios y nifias.

FISIOPATOLOGIA

La hemofilia es una enfermedad genética recesiva ligada a X que causa hemorragia
anomala por disfunciéon especifica de un factor de la coagulacién. Los factores VIlI
y IX son componentes de la via intrinseca de la coagulacion, el factor IX es esencial
y el VIl es un cofactor critico que acelera la activacion del factor X varios miles de
veces. Cuando estos factores de coagulacién disminuyen mas del 75%, se produce
hemorragia excesiva. Una deficiencia o ausencia de funcién del factor VIII causa
hemofilia Ay las correspondientes del factor IX, hemofilia B.

La hemofilia puede ser grave, moderada o leve segun el grado de activacion de los
factores de coagulacién. Los pacientes con la forma grave de hemofilia no tienen
actividad detectable de los factores VIII o IX. Los pacientes moderadamente
afectados tienen 1-4% de la actividad de coagulacion normal y los levemente
afectados, 5-25%.

Una persona con hemofilia forma un tapén plaquetario en el sitio de hemorragia,
pero la deficiencia del factor de coagulacion deteriora su capacidad para formar un
coagulo estable de fibrina. Se presenta hemorragia sobre todo en las grandes
articulaciones, en especial después de un traumatismo 0 una intervencion
quirdrgica. La hemorragia diferida es mas frecuente que la inmediata.

CUADRO CLINICO:

e La hemorragia espontanea en la hemofilia grave (prolongada o excesiva
después de la circuncision) con frecuencia es el primer signo.

e Hemorragia excesiva, continua o0 equimosis después de cirugias o
traumatismos menores.

e Hematomas grandes subcutaneos e intramusculares profundos por un
traumatismo leve.

e Hemorragia prolongada en la hemofilia leve después de un traumatismo
importante 0 una cirugia mayor, pero no espontanea después de
traumatismos de menor importancia.

e Dolor, edema e hipersensibilidad por hemorragia en las articulaciones (en
especial las de carga).

e Hemorragia interna, que por lo general se manifiesta con dolor abdominal, de
térax o en un flanco.

e Hematuria.

e Hematemesis o heces alquitranadas.

e Epistaxis sin una causa conocida.



RESULTADOS DE LAS PRUEBAS DIAGNOSTICAS

El andlisis del factor de coagulacion especifico muestra el tipo y gravedad de
la hemofilia; la mayoria de los nifios se diagnostican cerca de los 2 afios de
edad.

El analisis de laboratorio revela actividad baja del factor VIII sérico y TPTa
normal y prolongado (hemofilia A).

Las pruebas analiticas revelan deficiencia del factor IX y concentraciones
normales del factor VIII (hemofilia B).

TRATAMIENTO

Infusiones regulares o administracion intranasal de desmopresina (DDAVP)
o de los factores VIl o IX liofilizados para aumentar la concentracion de
factores de coagulacién y permitir grados de hemostasia normales.
Concentrado del factor IX durante las crisis de hemorragia (hemofilia B).
Acido aminocaproico para la hemorragia oral (inhibe las sustancias
activadoras del plasminogeno).

DDAVP profilactica antes de procedimientos dentales o de cirugia menor
para

liberar los factores de von Willebrand y VIII (a fin de disminuir la hemorragia).
Plasma fresco congelado.

Vacunacion para la hepatitis Ay B.

Acelerar los primeros auxilios para cortadas de menor importancia;



COAGULACION INTRAVASCULAR DISEMINADA
DEFINICION:

La coagulacion intravascular diseminada (CID) aparece como una complicacion de
enfermedades y circunstancias que aceleran la coagulacion. La CID causa oclusion
de vasos sanguineos, necrosis de Organos, agotamiento de los factores de
coagulacién y plaquetas circulantes, activacion del sistema fibrinolitico y la
consiguiente hemorragia grave. Por lo general, la coagulacién en la microcirculaciéon
afecta a los riflones y las extremidades, pero puede presentarse en cerebro,
pulmones, hipofisis, glandulas suprarrenales y mucosa gastrointestinal. La CID,
también llamada coagulopatia de consumo o sindrome de desfibrinacion, suele ser
una afeccién aguda, pero puede ser crénica en los pacientes con cancer (sindrome
de Trousseau). El prondstico depende de la deteccion y tratamiento temprano, la
gravedad de la hemorragia y la terapéutica de la enfermedad subyacente.

ETIOLOGIA

Su etiologia es poco clara (sin embargo, en muchos pacientes los mecanismos
desencadenantes pueden ser por entrada de proteinas extrafias a la circulacion y
lesion endotelial vascular). Varias etiologias subyacentes pueden conducir al
desarrollo de la CID, pero el desarreglo de la coagulacion se inicia, por lo general,
a través de (a) una respuesta inflamatoria sistémica que conduce a la activacion de
mediadores inflamatorios (p. €j., citocinas) y la posterior activacion de las vias de la
coagulacion, o (b) liberacion de o exposicion a materiales que promueven la
coagulacion en el sistema circulatorio.

La CID puede resultar de:

Infecciones: septicemia por microorganismos gramnegativos o grampositivos;
Infeccion por virus, hongos, rickettsias y protozoarios (paludismo).

Complicaciones obstétricas: desprendimiento prematuro de placenta
normoinserta, embolia de liquido amnidtico, feto muerto y retenido, aborto infeccioso
y preeclampsia.

Neoplasias: leucemia, carcinoma metastético y, en especial, adenocarcinoma.
FISIOPATOLOGIA

Independientemente de cédmo comience la CID, la coagulacion acelerada tipica
produce activacién generalizada de la protrombina y un exceso subsiguiente de
trombina. La trombina convierte el fibrinbgeno en fibrina y produce coagulos de
fibrina en la microcirculacién. Este proceso utiliza gran cantidad de factores de la
coagulacion (fibrinébgeno, protrombina, plaquetas y factores V y VIlI), lo que causa



hipofibrinogenemia, hipoprotrombinemia, trombocitopenia y deficiencia de los
factores V y VIII. La trombina circulante también activa el sistema fibrinolitico, que
disuelve los coagulos de fibrina hasta sus productos de degradacién. La hemorragia
puede ser principalmente resultado de la actividad anticoagulante de los productos
de degradacion de la fibrina, asi como del consumo de los factores de coagulacion
del plasma.

SIGNOS Y SINTOMAS

Hemorragia anémala:

Hemorragia cutanea en capa, hemorragia de heridas quirirgicas o sitios de
puncion i.v. y hemorragia de tubo digestivo

Petequias o ampollas sanguineas (purpura), epistaxis y hemoptisis
Cianosis; dedos de pies y manos frias, moteadas

Dolores musculares, dorsal, abdominal y toracico

Nauseas y vomitos (pueden ser manifestaciones de hemorragia del tubo
digestivo)

Cambios de constantes vitales compatibles con el estado de choque
Confusion

Disnea

Oliguria

Hematuria

LAS PRUEBAS ANALITICAS REVELAN:

El hemograma completo muestra disminucion de la concentracion de
hemoglobina

(menos de 10 g/dL) y del recuento de plaquetas (menos de 100 000/mma3).
Tiempo de protrombina (TP) prolongado (mas de 15 s).

Tiempo parcial de tromboplastina activada (TPTa): mas de 80 s.
Disminucion de la concentracion sérica de fibrinbgeno (menos de 150
mg/dL).

Prueba de dimero d positiva (especifica del fibrinbgeno para CID) en diluciéon
menor de 1:8.

Productos de degradacion de fibrina aumentados (por lo general, mas de 45
Mg/mL o positivos a una dilucion menor de 1:100).

Factores de coagulaciéon V y VIII disminuidos (y también el factor VII en
algunos estudios).

Nitrdgeno ureico en sangre elevado (mayor de 25 mg/dL) y concentracion de
creatinina sérica elevada (mayor de 1.3 mg/dL).



TRATAMIENTO

e Deteccion y tratamiento rapidos del trastorno subyacente.

e Transfusiones de sangre: plasma fresco congelado, plaquetas, paquete
eritrocitico o crioprecipitados para apoyar la hemostasia en la hemorragia
activa.

e Soluciones i.v.

e Vasopresores, como la dopamina.

e Inhibidores de la fibrindlisis, como el acido g-aminocaproico.

e Heparina no fraccionada o de bajo peso molecular en etapas tempranas para
prevenir

e Microcoagulos y como ultimo recurso en la hemorragia (controvertida en la
CID aguda después de septicemia).



