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PURPURA TROMBOCITOPENICA

SamueL DoraNTES-MESsal

E LLAMA PURPURA trombocitopénica,
S a un cuadro hemorrgico de inten-
sidad variable explicable por la pla-
quetopenia, que en éstos enfermos cons-
tituye la anomalia fundamental del
proceso de la hemostasis.! Aunque este
concepto conserva plena validez, es im-
portante sefialar que durante los Gltimos
afios, se descubrié que algunos pacien-
tes con phrpura trombocitopénica, no
solamente tenian disminucién en la
cuenta de plaguetas, sino que simulta-
neamente presentaban alteraciones fun-
cionales de éstos corpilisculos. semejan-
tes a las observadas en ciertas entidades
hereditarias.2-5

La disminucién de la cantidad de
plaquetas circulantes, es el resultado
de la accién de varios mecanismos, in-
dependientes entre si, aunque ocasio-
nalmente podrian coincidir dos o ain
mis de ellos en el mismo enfermo.

Se han identificado con toda preci-
sién las siguientes causas de plaqueto-
penia: 1) Plaquetopenia por ausencia
de megacariocitos; como ejemplos de

1 Académico numerario. Hospital Infan-
til de México.

esta situacién puede mencionarse la
ausencia de megacariocitos observada
en la mayor parte de pacientes con
leucemia aguda y de pacientes con ane-
mia refractaria (anemia aplastica) ;
pueden también mencionarse dos con-
diciones poco frecuentes, a saber, la
embriopatia ocasionada por la rubéola
y la embriopatia de causa desconocida
que se caracteriza por anomalias del
esqueleto y del aparato cardiovascu-
lar.6-18 2) Plaquetopenia causada por
la accién de un autoanticuerpo antipla-
quetario o por la acci6n de un anti-
cuerpo inducide por un agente externo,
que requiere la presencia de éste para
determinar plaquetopenia.'®2¢ 3) Con-
sumo intravascular de plaquetas; como
cjemplos de esta condicién, podria se-
nalarse el sindrome de Kasabach y Mer-
ritt en el que se observa pirpura, por
lo menocs en parte, por consumo de
las plaquetas a nivel del hemangioma.
Padrian sefialarse también los casos de
parpura fulminante, con plaquetopenia
y disminucién de wvarios factores de la
coagulacién, como consecuencia de la
misma en blogque gue afecta a varias
zonas del cuerpo, y a los pacientes con
coagulacién intravascular por septice-
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mia o por paso a la sangre de substan-
cias con actividad tromboplasica.27-3%
4) Finalmente puede mencionarse
cemo otra causa bien definida de pla-
quetopenia a la disminucién de la so-
brevida plaquetaria por un defecto
en la constitucién bioquimica de la
mismas.* 35 Aunque las plaquetopenias
atribuibles a esta situacién tienen paco
interés practico, por limitarse a un nd-
mero muy reducido de pacientes con
enfermedades hereditarias poco frecuen-
tes, sus implicaciones tedricas son muy
trascendentes.

Salta a la vista que la pérpura trom-
bocitopénica es un sindrome inducido
por un gran ntmero de causas. En
unos pacientes el sindrome constituye
todo el cuadro patolégico del enfermo
¥ no es posible descubrir sintomas o
signes asociados; son ejemplo los enfer-
mos con plrpura trombocitopénica,
causada por anticuerpos sin otras alte-
raciones autoinmunes, que se pueden
agrupar en una entidad bien definida,
bajo el nombre de phrpura trombocito-
pénica idiopatica crénica. En cambio,
en otros pacientes, el sindrome esti
ascciado a otras manifestaciones, las
que incluso, pueden ocupar en un mo-
mento dado, el primer plano en el cua-
dro clinico, por ejemplo la infiltracién
de algunas estructuras en la leucemia
aguda v las infecciones en el sindrome
de  Wiscott-Aldrich. Parece entonces
muy légica la preocupacién del médico
tratante, en llegar al diagnéstico de
estos pacientes en dos etapas: en la
primera se establece la existencia de un
sindrome de parpura trombocitopénica
y en la segunda, se sitia el sindrome
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dentro de una de las categorias nosolé-
gicas, divididas en los cuatro grandes
grupos de la tabla 1.

PRIMERA ETAPA: SE ESTABLECE

LA EXISTENCIA DE UN SINDRO-

ME DE PURPURA TROMBOCI-
TOPENICA

La manifestacién fundamental estd
constituida por puntos hemorragicos
que no determinan ningin relieve.
Afectan indistintamente toda la super-
ficie del cuerpo, pero predominan en
las zonas donde la presién venosa cs
mis elevada y en aquellas sujetas a
presién del exterior. Con alguna fre-
cuencia se agrupan en trayecto lineal
siguiendo los pliegues de la ropa. A
pesar de toda su importancia en el diag-
néstico, los puntos hemorrigicos no son
caracteristicos del sindrome de ptrpura
trombocitopénica, dado que se presen-
tan en forma indistinguible en los
pacientes con alteraciones plaquetarias
y también en algunos pacientes con un
proceso infeccioso o sujetos a la ae-
cibn de una droga; en estos tltimos
pacientes pueden existir tanto alteracio-
nes vasculares como alteraciones de las
funciones plaquetarias. Por otra parte,
pueden presentarse atin en sujetos sa-
nos, por ejemplo, aquellos puntos he-
morrdgicos que se limitan dnica y ex-
clusivamente a la zona de presentacién
de un recién nacido,36 o los que se
chservan en algunas personas sometidas
a la accién de juegos mecénicos, aun-
que en este ultimo caso, sin embargo,
seria necesario someter al paciente a
estudio cuidadoso antes de considerar
que su situacién no es trascendente.
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Tasra |

CLASIFICACION DE LAS TROMBOCITOPENTAS TOMANDO EN CUENTA
5U ASOCIACION A OTRAS MANIFESTACIONES Y SU GARACTER
HEREDITARIO

Pilirpuras trombocitopénicas
hereditarias

Phrpuras trombocitopénicas no
hereditarias

Parpura trﬁmlmaitopéuica fa-
(cardcter domi-

miliart0. 41

Sindrome purptrico
PUrP nante ).

aislado

Trombocitopenia trombopética

hereditaria.42, 43

Pirpura trombocitopénica he-

reditaria. 44, 45

(Cardcter somético recesivo)

Purplua tmml)outopenma neo-
natal primaria 47-19

Pirpura trmnbocntc:pem(,a en
hijos de madres con plrpu-
ra. 4%

Pirpura trnmboutopénica por
droga. 25

Phrpura twmbucnupemca idio-
pética.19, 20, 23, 24

Deficiencia congénita de trom-

bepoyetina. 16

Sindrome purpiirico
asociado a otras ma-
nifestaciones

Aldrich.51-56

Hegglin57. 58

Anemia de Fanconi.5®

Sindrome de Wiskott-

Anomalia de May-

Lupus  eritematoso  disemina-
do.60-65

Pirpura trombocitopénica trom-
lmtlca y sindrome hemolitico
urémico, 66, 68

Sindrome de Evans.20

Anemia megalobldstica.69

Desnutricién  de  tercer
do.T0-71

Anemia refractaria.72

Hemaoglobinuria  paroxistica
nocturna.

Procesos hematologicos malig-

gra-

nos.
Parpura en procesos infeccio-
sos.9, T4, 76

Coagulacién mtravasculal dise-
minada.29-3

Sindrome de Kasal)adl~
Merritt, 27, 28

Embriopatia.12-18

La asociacién de los puntos hemo-
rrigicos descritos a equimosis, peque-
fios hematomas y sangrado de las mu-
cosas, es practicamente patognoménica
de parpura por plaguetopenia o por
alteracion [uncional de las plaquetas.

En algunos pacientes, con anormali-
dades de otras células sanguineas, la
biisqueda intencional y el hallazgo de
unos cuantos puntos hemorrdgicos en
el paladar, en las conjuntivas o en el

fondo del ojo, pueden ser muy sugesti-
vas de la existencia concomitante de
plaquetopenia; por ejemplo, en los en-
fermos en que ya se ha establecido la
existencia de neutropenia o de depre-
sibn de la serie roja.

Las manifestaciones descritas son cla-
ramente diferenciables de las causadas
por defecto grave de los factores de la
coagulacién. En efecto, en estos pacien-
tes no se observan puntos hemorragicos
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v cierta proporcién de ellos presenta
en algin momento de su evolucidn:
hemartrosis, grandes colecciones sangui-
neas capaces de aumentar el volumen
de un miembro en forma clara, extra-
vasaciones en masas musculares (por
ejemplo, hemorragia en el psoas-iliaco)
v celeccienes subaponeurdticas o sub-
periésticas, con deformacién circunseri-
ta de la cabeza por periodos prolonga-
dosd7 Con dos excepciones, estas
lesiones no se han observado en los pa-
cientes con plrpura trombocitopénica
del Hospital Infantil de México en un
periodo de observacién de 17 afios; las
excepeiones comprenden la observacion
de una coleccidén subperidstica en re-
gidn parietal en un nifio con parpura
trombocitopénica asociada a lupus eri-
tematosc oligosintomético y la de un
gran aumento de volumen de la pierna
en un nifio con parpura trombocitopé-
nica idioptica crénica.

in lo que respecta al valor de los
medios de laboratorio, para comprobar
la existencia de plaquetopenia, puede
sefialarse lo siguiente: en todos los pa-
cientes sometidos a estudio por esta
condicidn, debe observarse un acuerdo
satisfacterio entre la apreciacién cuan-
titativa realizada en el frotis de la bio-
metria hemdtica y la cuenta de plaque-
tas. La cuenta de plaquetas por el
método directo de Brecher y Cronkite,?8
es altamente satisfactoria en laborato-
rics con un buen nivel de preparacion;
en cambio, es mds probable que el mé-
todo indirecto de Fonio sea dominado
por una persona con un periodo de
entrenamiento mas corto, aunque desde
luego cuidadosa y con sentido de res-
ponsahilidad. La retraccién del codgu-
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lo muestra buena relacién con la
plaquetopenia en cerca del 909 de los
pacientes.? La prueba del torniquete
resultd normal en cerca de la tercera
parte de los pacientes con plaquetope-
nia,! mientras que el tiempo de san-
grado de Ivy?? dio tiempo normal en la

cuarta parte de los estudios.!

SEGUNDA ETAPA: APROXIMA-
CION AL DIAGNOSTICO
NOSOLOGICO

Para definir si se trata de un sindro-
me aislado de purpura trombocitopéni-
ca, o de un sindrome asociado a otras
manifestaciones, puede dirigirse la aten-
cién en primer lugar, a los otros com-
ponentes de la sangre, ya que la ma-
yoria de los casos de sindrome asociado,
presentan otras alteraciones sanguineas,

Se puede considerar en primer tér-
mino, la serie roja. En parpura trom-
bocitopénica aislada, si existe anemia,
ésta debe guardar una relacién estricta
en tiempo y en intensidad con la pre-
sencia de hemorragias. El estudio de la
sangre, debe revelar ademas las carac-
terfsticas que corresponden a regene-
racién activa por efecto de la hemo-
rragiab ™ Si la anemia precedié con
toda claridad a las hemorragias, si su
intensidad no estd justificada por la
pequefia magnitud de éstas o si en el
momento en que ya seria de esperar
rcticulocitosis y basofilia difusa, éstas
no estin presentes, se plantea la posi-
bilidad de alteracién de serie roja no
justificada por el fenémeno hemorragi-
co; puede afiadirse que en términos
generales, la anemia es més grave y de
manejo més dificil cuando existe la
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asociacién de parpura trombocitopéni-
ca con alteracién de la serie roja, Esta
asociacién se observa en procesos hema-
tolégicos malignos, en anemia refrac-
taria [anemia apldstica), mielofibrosis,
algunas enfermedades por atesoramien-
to y también puede observarse en he-
moglobinuria paroxistica nocturna,’s
en anemia megalobldstica, en nifios con
desnutricién avanzada y en procesos in-
fecciosos generalizados graves.#74

Por otra parte, en algunos pacientes,
ademas de la falta de relacién entre la
intensidad de la anemia y la hemorra-
gia, pueden observarse ictericia, o algu-
nes datos de laboratorio que planteen
la posibilidad de anemia hemolitica,
como reticulocitosis, normoblastemia,
alteraciones morfolégicas de los glébu-
los rojos e hiperbilirrubinemia. Aun-
que puede observarse reticulocitosis y
normoblastemia en relacién con san-
grado, las cifras muy elevadas de re-
ticulocitosis hacen pensar fundamental-
mente en anemia hemolitica.™ Si bien
es cierto que las grandes extravasacio-
nes sanguineas, como el cefalohemato-
ma y las hemorragias pulmonares ex-
tensas, pueden acompafiarse de ascenso
en la cifra de bilirrubina indirecta, en
general, no se observa hiperbilirrubine-
mia por extravasacién de sangre en los
tejidos, en los pacientes con plrpura
trombecitopénica  aislada. La asocia-
cién de parpura trombocitopénica y
anemia hemolitica se observa en sin-
dreme de Evans?? en parpura trombo-
citopénica trombdtica y sindrome he-

* Puede ohservarse desde luego, parpu-
ra trombocitopénica en un paciente pre-
viamente anémico, sin que exista relacién
entre las dos entidades, pero esta eventua-
lidad no es frecuente,

369

molitico urémico® -6 v puede observarse
en lupus eritematoso diseminado, en
reticuloendoteliosis maligna y en algu-
nos procesos infecciosos.® 7476

Finalmente, en lo que respecta a al-
teraciones de otras células sanguincas,
puede sefialarse que en una serie de
pacientes con pirpura trombocitopénica
aislada,! siempre se encontré una cifra
de leucocitos superior a 5,000 y una
cifra absoluta de neutréfilos superior
a 1,000/mm3. Por tanto, la asociacién
de pirpura trombocitopénica y neutro-
penia obligan a plantear las siguientes
pesibilidades: anemia refractaria (ane-
mia apldstica), procesos hematolégicos
malignos, anemia megaloblstica, lupus
eritematoso diseminado, hemoglobinuria
paroxistica nocturna y algunas infec-
ciones,

Examen de datos que corresponden
a otras alteraciones orgdnicas

En una seric de pacientes con plr-
pura trombocitopénica aislada,l uno de
cada nueve tenia esplenomegalia de gra-
do I, ya que en ninguno rebasaba
més de 2 cm el borde costal. En la
misma serie, de cada seis pacientes,
uno presentaba hepatomegalia muy mo-
derada. Puede postularse por tanto,
que la presencia de crecimientos visce-
rales importantes, no corresponde al
sindrome aislado de pidrpura trombo-
citopénica y que por tanto, su descubri-
miento en un paciente con parpura
trombocitopénica hace surgir la posi-
bilidad diagnéstica de proceso hema-
tolégico maligno, de enfermedad por
atesorarniento y de proceso infecciosa:
generalizado. En cuanto a la asocia-
¢ién de parpura trombocitopénica y le-
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stones de otras visceras, puede senalarse
que en procesos malignos puede haber
lesién pricticamente de cualquier 6r-
gano del cuerpo por infiltracién; en
procesos infecciosos generalizados se
pueden encontrar lesiones multiviscera-
les de cardcter inflamatorio; también
en lupus eritematoso diseminado, puede
afectarse practicamente cualquier érga-
no del cuerpo, y finalmente en pirpura
trombocitopénica trombética los 6rga-
nos fundamentalmente afectados son el
rifién, cerebro y corazén.b % 86 05, 7
4, 76, 98

En el paciente con sindrome de Wis-
kott-Aldrich (que se transmite como
caracter ligado al cromosoma X y que
por tanto tiene un Arbol genealégico
igual a la hemocfilia), el sindrome de
parpura trombocitopénica, estd asocia-
do a eczema, susceptibilidad a infeccio-
nes y alteraciones del sistemna inmunita-
rio; en la forma clasica del sindrome
la iniciacién de las manifestaciones cli-
nicas es muy temprana.’!=53

Finalmente, debe mencionarse la aso-
ciacién a manifestaciones de desnutri-
cién grave en el caso de nifios con des-
nutricién de tercer grado y parpura
y a lesiones congénitas en la embrio-
patia por rubéola.® o 70. 7

Para establecer el diagnéstico dife-
rencial entre sindromes purptiricos he-
reditarios y no hereditarios, pueden to-
marse en cuenta los datos siguientes:
a) Sumando los casos de plarpuras
trombocitopénicas créonicas que corres-
pondian a formas oligosintométicas de
lupus, plrpuras trombocitopénicas idio-
paticas erénicas, y pirpuras tromboci-
topénicas hereditarias, observadas en el
Haospital Infantil de México durante
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12 afios, las Gltimas correspondieron al
8.49% del total, lo que hace ver que si
bien no son entidades frecuentes, tam-
poco se les puede considerar como ra-
rezas extremas y dejarlas a un lado en
la discusién del diagnéstico en nifios.
0) En cuanto a la frecuencia de an-
tecedentes familiares positivos de los pa-
cientes con parpuras trombocitopénicas
hereditarias, puede servir de ilustra-
cién el hecho que de tres familias con
la forma clasica de sindrome de Wis-
kott-Aldrich y dos con la forma ate-
nuada, en dos familias sblo estaba
afectado un paciente; por tanto, la
ausencia de otras personas afectadas,
no excluye la posibilidad de que se tra-
te de una entidad que se transmite
como cardcter ligado al cromosoma X.
En cambio en las formas que se trans-
miten como cardcter deminante es de
esperar la enfermedad en alguno de los
progenitores, aunque sea en forma ate-
nuada. ¢) No necesariamente las for-
mas hereditarias son de iniciacién pre-
coz; asi por ejemplo, algunas formas
atenuadas de sindrome de Wiskott-Al-
drich se han iniciado en la edad prees-
colar.’ d4) Algunas formas hereditarias
tienen alteraciones clinicas o de labora-
torio que pueden considerarse caracte-
risticas, por ejemplo, la asociacién de
plaquetopenia v defectos del sistema
inmunitario en el sindrome de Wiskott-
Aldrich,%® la ascciacidon de inclusiones
leucocitarias en el sindrome de May-
Hegglin®™ 58 o la demostracién de bajo
contenido de dcido sidlico en la mem-
brana plaquetaria en una forma de
trombaocitopenia trombopatica.?*

Es aparente de esta revision, que se
ha modificado nuestro concepto del es-
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tudio de un paciente con parpura trom-
bocitopénica en el sentido de que ante
¢l nimero tan grande de posibilidades
que se plantean, es necesario un estu-
dio muy cuidadoso del paciente; con
[recuencia, es necesario recurric a un
conjunto de examenes complementarios,
cuidadosamente scleccionados, que per-
mitan definir el problema.

Para concluir esta serie de notas so-
bre diagnéstico diferencial, pueden
abordarse otros dos temas de interds.
El primero de ellos, se refiere a la cla-
sificacion de las plrpuras aisladas, no
hereditarias, en formas agudas y formas
crénicas ;™ la experiencia ha demostra-
do que esta divisibn no solamente es
valiosa en cuanto a conducta terapéu-
tica {en principio no se justifica un
fratamiento agresivo como es la esple-
nectomia en un paciente con una en-
fermedad autolimitada, como es la
forma aguda), sino que también ha
revelado que la mayor parte de las
formas agudas son causadas por un
agente del exterior, que por razones
epidemiclégicas o inmunolégicas, no
puede volver a producir el cuadro:
mientras que en las formas crénicas,
esta relacion de causa a efecto
agente quimico o bioldgico del exterior
es excepecional, siguiendo la enfermedad
una evolucién que sugiere fuertemen-
te una enfermedad del sistema inmuni-
tario. El segundo tema, se refiere al
diagnéstico en el caso de parpura trom-
bocitopénica del recién nacido, en el
que se siguen unas vias cortas: se in-

con

vestiga en primer términe si ocurre un
problema similar en la madre, vy si
existe, automdticamente se establece el
diagnéstico de plrpura neonatal por

pase de anticuerpos antiplaquetarios de
la madre al nifio (la posibilidad de una
forma hereditaria, transmitida como
cardcter dominante, es menos proba-
ble). Si la madre no padece pharpura,
se considera en primer lugar, la posi-
bilidad de que el nifio tenga un pro-
ceso infeccioso, dado que éste puede
ponerlo en peligro v si se elimina esta
posibilidad, se podrd continuar el estu-
dio tomando en consideracién, pharpura
neonatal primaria, pirpura por heman-
gioma y parpura por embriopatia.’

PROGRESOS REGISTRADOS
CAMPOS EN ESPECIAL

ALGUNOS

1. Forma atenuada del sindrome de
Wiskott-Aldrich.,

No hay duda sobre la utilidad de la
esplenectomia en la plrpura tromboci-
topénica crénica idiopatica, ya que de-
termina la remision en 60 a 80% de
los pacientes, siempre que el enfermo
refina las caracteristicas que permitan
situarlo con certeza dentro del grupo
mencicnado v que la gravedad de las
manifestaciones, justifique la interven-
cién. Al reunirse varios informes sobre
muertes por proceso infeccioso de evo-
lucién muy corta, en pacientes que ha-
bian sido sometidos a la esplenectomia
dias o meses antes, la decisidn de es-
plenectomia se convirtié en un proble-
ma diffcil. ™86 Sin  embargo, como
podrd verse en los parrafos siguientes,
este prchlema parece que se ha solu-
cionado satisfactoriamente en el grupo
de pacientes con parpura trombocito-
pénica, ya que por lo menos en algunos
de los pacientes que han fallecido por
infeccidn postesplenectomia, se han
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aportade dates que hacen pensar que
no tenian pirpura  trombocitopénica
idicpdtica sino una forma atenuada del
sindrome de Wiskott-Aldrich.?6

in cuanto al preblema en gencral
de esplenectemia ¢ infeceién, puede re-
cerdarse que la primera muerte regis-
trada por infeccion después de esple-
nectemia, ocurrid en un nifio prematuro
a les 21 dias de la intervencidn. Anos
después se chservaron infecciones seve-
ras en cinco lactantes menores, en quie-
nes se habia practicado esplenectomia
antes de los sels meses de edad por
micrecsferocitosis  hereditaria.™  Estos
informes determinaron que se prefiricra
pospener la esplenectomia para dar lu-
gar a que se efectuara cuando los nifios
tuvieran méas de cuatro afios de edad.
Sin embargo, surgld cierto grado de es-
cepticismo sobre los primeros informes,
porque ¢l estudio a largo plazo de 19
pacientes esplenectemizados por ruptu-
ra traumatica del bazo no habia reve-
lado previamente efectos peligrosos.?
Siguieron después informes contradicto-
rios,3t 82 hasta que finalmente, al es-
tudiar la incidencia de infeccién post-
esplenectomia en pacientes agrupados
segtin su enfermedad primaria, se hizo
aparente que de acuerdo con ésta,
existia o no aumento en la susceptibi-
lidad a infecciones después de la inter-
vencién. Quedd claro que no existia
peligro cuando se practicaba por lesién
traumatica d<l bazo y que en cam-
bio, algunos padecimientos coma hiper-
tensién porta intrahepatica, anemia hi-
poplastica, proceso maligno y otros, se
acompafiaban de un alto riesgo de in-
feceion después de la intervencién B5-56

Ya sobre el problema conereto de
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purpura trombocitopénica y aumento
en susceptibilidad a infecciones después
de la esplenectomia, se informé en
1963, que de 16 pacientes esplenecto-
mizados por sindrome de Wiskott-Al-
drich (reunides de varias publicacio-
nes), 11 habian fallecido dentro de los
meses siguientes por infeceion fulmi-
nante.8” En una serie de 82 esplenec-
tomias por piarpura trombocitopénica,
murieron cuatro, y se precisd que todos
ellos presentaban sindrome de Wiskott-
Aldrich.% De acuerdo con estos infor-
mes, se establecié que la esplenectomia
estaba formalmente contraindicada en
estos pacientes. En el Hospital Infan-
til de México, de 51 pacientes esplence-
tomizades con diagnéstico de phrpura
trombocitepénica idiopatica crénica mu-
ri6 sélo uno, muy probablemente por
infeccién que eveolucionéd en unas ho-
ras. Tiempo después, se presenté al
hespital un hermano menor de este pa-
ciente, también con plirpura tromboci-
topénica y se planteé la existencia de
una enfermedad genéticamente deter-
minada; el estudio del segundo pacien-
te y de la familia permitié concluir
que se trataba de un cuadro de phr-
pura  trombocitopénica hereditaria,
transmitida probablemente por un gene
anormal del cromosoma X. '[Conside-
rando el tipo de transmisién, la demos-
tracién de IgM baja y de IgA elevada
en el paciente, la deficiencia de IgM en
la madre y la elevacién de IgA en va-
rias mujeres de la rama materna de
la familia, se pensé que el nifio tenia
un cuadro semejante al de Wiskott-
Aldrich, del que diferia por iniciacién
aparente tardia, por la historia poco
Hamativa de infecciones, por la ausen-



PURPURA TROMBOCITOPENICA 573

cia de eczema y por la sobrevida pro-
longada.’® En la revision de la litera-
tura, se localizaron 16 pacientes con
trombecitopenia hereditaria, que tienen
en comin con los dos casos descritos
previamente, los datos siguientes: «)
Transmisién ligada a cromosoma X.

&) Iniciacién de manifestaciones he-
morrdgicas en la lactancia en unos ca-
sos, y en la edad preescolar en otros. ¢)
Ausencia de eczema en la mayor parte
de los cases, d) Historia poco impresio-
nante de infecciones. ¢) Alteracién de
globulinas gama en 5 pacientes estu-
diados.35% Parecid licito por tanto, to-
mando en cuenta las caracteristicas co-
munes, formar un solo grupo con estos
18 enfermos, e integrar una entidad
bajo el nombre no comprometedor de
forma atenuada del sindrome de Wis-
kott-Aldrich.?  La trascendencia de
crear este nuevo sindrome, radica en
que de estos 18 enfermos, siete han sido
sometidos a esplenectomia y en tres ha
ocurrido la muerte por infeccién en los
meses siguientes. Es por tanto funda-
mental, eliminar la posibilidad de una
forma atenuada del sindrome de Wis-
kott-Aldrich en tedo nifio del sexo
masculino en quien se plantee la esple-
nectomia bajo ¢l diagnéstico de phr-
pura trombocitopénica idiopatica cré-
nica. En este sentido, es valioso cl
estudio familiar, y la determinacién de
inmuneglobulinas. En la familia estu-
diada en el Hospital Infantil de Méxi-
co, se demostré ademds deficiencia de
factor plaquetario 3: el estudio de otras
familias permitird saber en el futuro, si
esta otra anormalidad tiene o no valor
en el diagndstico.

2. Alteracidn de l¢ constitucidn bio-
quimica de la membrana plagueta-
ria, como causa de disminucion de
la sobrevida de las plaquetas y
de purpura trombocitopénica.

En el estudio de tres pacientes no
emparentados entre sf. que tenjan cua-
dros muy sugestivos de pirpura trom-
bocitopénica  hereditaria, Gréttum  y
Solum encontraron plagquetas mas gran-
des que las normales, con mayor ni-
mero de vacuolas; estas plaquetas exhi-
bian disminucién de su sobrevida en la
circulacién, reduccién en la movilidad
electroforética v disminucién del conte-
nido de acido sidlico en los dos enfer-
mos estudiados. Dacdo que se habia
sefialado previamente que la carga
eléctrica de Jas plaquetas dependia
principalmente del grupo carboxile del
acido sialico, los autores postularon que
la plaquetopenia podia explicarse por
disminucion en la sobrevida de las pla-
quetas y cue ésta a su vez podria de-
berse a la alteracién bioquimica de Ia
membrana. Fsta es la primera oca-
sibn en que se propene un defecto
bioquimico especifico como causa de
claquetopenia; la confirmacién v exten-
sién de estos hallazgos, permitira es-
tablecer una similitud evidente entre las
anemias hemoliticas hereditarias por al-
teraciones bicquimicas del glébulo rojo
v las plaquetopenias también heredita-
rias con una patogenia similar.®!

3. Antigenos plaguetarios.

Varias observaciones plantearon la
existencia de antigenos plaguetarios.
Por una parte se deseribié una forma,
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de plrpura trombocitopénica neonatal
(que posteriormente recibid el nembre
de parpura neonatal primaria), en ni-
fies que nacian de madres que no pa-
decian plrpura  trombocitopénica; las

manifestaciones aparecian en las prime-
ras 24 horas de la vida y tenian curso
autolimitade, sin relacién a una enfer-
medad primaria, Para explicarla ce
planted la posibilidad de que la madre
desarrollara un anticuerpo contra las
plaquetas del producto; planteamiento
que ha side demostrado en forma in-
dudable. A7 91 Por otra parte, s de-
mostré que en pacientes con anemia
refractaria (anemia aplastica), la so-
brevida de plaquetas procedentes de
diferentes donadores, se acortaba en
ferma  significativa después de cierto
ntmero de aplicaciones.?? % El interés
evidente de estas observaciones, deter-
miné el estudio de este problema por
varios grupos, que condujo a las si-
guientes conclusiones: las plaguetas
comparten les antigenos del sistema
A-B-O con los eritrocitos.” En cambio
no se ha logrado ningfin resultado con-
cluyente en lo que toca a los antigenos
del sistema Rh-Hr del glébulo rojo.?t ¥
Utilizando los sueros de las madres que
habfan tenido hijos con puarpura neo-
natal primaria y los sueros de personas
multitransfundidas con problemas post-
transfusionales, pudo establecerse en las
plaguetas la existencia de varios siste-
mas antigénicos propios que se conocen
con los nombres de Duzo, Zw, Ko y
Pl. Finalmente, se demostraron varios
sistemas antigénicos comunes a las pla-
quetas y a los leucocitos, por ejemplo
los sistemas La, X, Y.% 96,97
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4. Lcanticuerpos y auloanticueypos

antiplaquetarios.

El estudio de los isoanticuerpos anti-
plaquetarios, presentes en las madres
que habian tenido hijos con plrpura
necnatal primaria, moestrd que se tra-
taba tanto de globulinas 198, como de
globulinas 75: los anticuerpos 195 se
han pedido demostrar mediante la aglu-
tinacién de plaguetas, el consumo de
antiglobulina humana v la fijacion del
complemento y los anticuerpos 78, a
través del de antiglobulina
humana y per la inhibicién de la fija-
cidn  del complemento.

consumo

istos Qltimos
anticuerpos son los responsables de la
plrpura neonatal primaria.®t La bis-
queda de isoanticuerpos en los pacien-
tes politransfundidos, ha mostrado que
un nimero importante de ellos los
desarrollan y que muy probablemente
la mitad de los casos escapan a la de-
teccién, dado que en varios pacientes
en los que se cbserva una disminucién
evidente de la sobrevida de las plague-
tas transfundidas, no se puede demos-
trar la presencia de los isoanticuerpos.
La formacitn de los iscanticuerpos an-
tiplaquetarios, explica que la cuarta
parte de les enfermos con sangrado por
plaguetopenia de larga evolucién, no
respondan bien a la aplicacion de pla-
quetas después de la décima transfu-
sidn y que la falta de respuesta afecte
a la mitad de los pacientes, después
que han recibido 50 transfusiones.®
Autoanticuer pos antiplaquetarios. Se
acepta en el momento actual, que un
ntmero importante de las phrpuras
trombocitopénicas  crénicas  “idiopdti-
cas”. son causadas por autoanticuerpo
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antiplaguetario.  Este concepto se in-
tegré en forma progresiva a partir de
algunas cbservaciones y de trabajo ex-
perimental. La observacién de plrpura
trombocitopénica  transitoria en hijos
de enfermas con pihrpura trombocito-
pénica idiopatica crénica, sugirié la
transmision transplacentaria del agente
causalt’ e incluso se pensé que este
agente podria ser un anticuerpo o una
hormona que deprimia la formacién
de plaquetas;?2 anos después, pudo de-
en el suero de una madre y
de su nifie, que se trataba de una aglu-
tinina antiplaquetaria, tanto por mé-
todos directos, como utilizando la téc-
nica de hemaglutinacién.”

mostrarse

Desde otro punto de vista, resulté
muy trascendental el experimento de
Harrington: aplicé en si mismo el plas-
ma separado de una unidad de sangre
obtenida de una enferma con plrpura
trembocitopénica idiopdtica y se pro-
dujo cuadro clinico y de laboratorio
de parpura trombocitopénica que evo-
luciond en unos pocos dias a la cura-
¢ién total; este experimento, confirma-
do con otres cinco similares, llevados
a cabo con el plasma de otros pacien-
tes en
existencia de un factor circulante en
estos enfermos, capaz de inducir pla-
quetopenia.’® En el mismo sentido, se
pueden mencionar los siguientes tra-
bajes: @) Se demostréd que el suero de
una enferma con plrpura, era capaz
de aglutinar y lisar plaquetas normales
y de inhibir la retraccién del codgulo
de una sangre ncrmal.l% ) Se encon-
tré6 que las plaquetas normales tenian
una sobrevida muy corta en pacientes
con parpura trombocitopénica idiopé-

otros receptores, establecid la
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tica, lo que sugeria que en estas formas,
existia un mecanismo destructivo que
no estaba presente en los sindromes
purptiricos asociados estudiados (ane-
mia refractaria y leucemia) ! ¢) Se en-
contrd en el suero de un paciente, una
aglutinina antiplaquetaria a un titulo
muy clevado; esta aglutinina era ad-
sorbida por plaquetas empacadas, pero
podia ser eluida de éstas, sin alteracion
de su capacidad aglutinante; reaccio-
naba con antiglobulina humana de co-
nejo y se localizaba en el 4rea de las
globulinas beta indice dos.102 ) Se en-
contraron datos gue sugerian una ver-
dadera reaccién de conglutinacién, en
un sistema formado por suero de un
paciente con pirpura trombocitopénica
idiopéatica, plaquetas y suero fresco bo-
vino o de caballo; esto apoyaba la
hipétesis de que la aglutinacién pla-
quetaria se efectuaba a través de un
mecanismo inmunelégico.”® e) Se en-
contré que el suero antiglobulina hu-
mana, marcado con fluoresceina, se
fijaba a los megacariocitos en 5 de 11
enfermos con plrpura trombocitopéni-
ca idiopdtica crénica y en tres pacien-
tes con lupus eritematoso diseminado.!?
/) Ante el hecho, de que en unos labo-
ratorios se lograban demostrar anti-
cuerpos antiplaquetarios en pacientes
con parpura idiopatica y en otros no,
tiene especial trascendencia el hallazgo
de que dosis de anticuerpe antiplaque-
tario, aplicado en sujetos normales, no
cran detectables por ninguna de las téce-
nicas aplicadas, incluyendo la fijacién
del cemplemento, a pesar de que las
dosis menores determinaban secuestra-
cion de las plaquetas en bazo y las
dosis mads altas la secuestracién en hi-
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gado.?!. g) Después de confirmar los
experimentos de Harrington con el plas-
ma de 3 de 4 pacientes con plrpura
trombocitopénica idiopatica, Shulman
y sus colaboradores® tomaron el plasma
de un paciente en plena actividad v lo
almacenaron; cuando el enfermo ya
estaba  en que
este plasma determinaba recaida tran-
sitoria pero evidente en el enfermo

remision  demostraron

(actuaba como autcanticuerpo), pero
no provocaba plaguetopenia en anima-
les (especificidad de especie) ; era adsor-
bide por plaquetas y se trataba de una
globulina 7S. 1) Siete de 13 sueros de
pacientes con plrpura trombocitopéni-
ca idiopdtica crénica dieron positiva la
prueba del consumo de antiglobulina
gama.? {) Utilizando simultdneamente
una téenica modificada de aglutina-
citn y una téenica que estudia la accién
de una fraccién globulinica proceden-
te del suero en estudio sobre la actividad
del factor 3 de plaquetas normales,
Karpatkin y Siskind encontraron anti-
cuerpos antiplaguetarios en el 83% de
los pacientes con plrpura trombocito-
pénica idiopdtica y en el 88% de los
pacientes con lupus eritematoso disemi-
nado. 105

También contribuyé al concepto de
que cierto porcentaje de las parpuras
idiopaticas son causadas por un auto-
anticuerpo antiplaquetario, el estudio
de pacientes con presencia simultinea
o sucesiva de anemia hemolitica adqui-
rida con demostracion de autoanticuer-
pos antieritrocitarios y parpura trom-
bocitopénica  (sindrome de Evans).20
Tal vez en el mismo sentido, podria
considerarse la relacidn entre phrpura
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trembocitopénica y lupus eritematoso
diserninado. 50: 63, 106

Finalmente, en el caso de ptirpuras
trombeocitopénicas inducidas por droga,
se demostré la presencia de un anti-
cuerpo que actuaba en presencia de la
droga, la cual funcionaba como hap-
teno, 2. 107, 108

Relacion entre pivpura tromboci-
topénica idiopdtica y lupus erite-
matoso diseminado.

Desde 1872 cs reconocido ¢ue con
cierta frecucncia, el paciente con lupus
eritematoso diseminado presenta pirpu-
ra trembocitopénica como parte del
cuadre clinico.5%! A partir de 1931,
se sucediercn informes procedentes de
diferentes observadores, que establecie-
ron que algunos pacientes con pirpura
trombocitopénica aparentemente idio-
patica, desarrollaban después de un pe-
riodo variable, el cuadro clinico de
lupus eritematoso diseminado.106, 109-114
Con el fin de valorar la importancia
de la relacién entre estas entidades, a
partir de 1960, todos los pacientes que
ingresaron al Hospital Infantil v que lle-
naron el criterio diagnéstico de pirpu-
ra trombocitopénica idiopdtica,! fueron
sometidos a un estudio muy minucioso
de ojos, sistema nervieso, aparato res-
piratorio, aparato cardiovascular, rifion,
sangre e higado; ademds, se les prac-
ticd la bisqueda de células LE v de
anticuerpos antinucleares; en el curso
de 8 afios se reunieron y fueron segui-
dos en su evolucién 36 enfermos, de
los cuales 5 tuvieron células LE en
alglin momento de su evolucién; cuan-
do se formd un grupo con estos b en-
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fermos y se compararon con los 31
pacientes restantes, se encontré que di-
ferfan por presencia de pruebas funcio-
nales hepaticas anormales en cuatro,
de artralgias en cuatro, de edema en
dos, de calambres y parestesias en uno,
de Coombs directo positivo en uno, y
de reaccién de Paul y Bunnell en
uno; debe sefialarse que ninguna de es-
tas alteracicnes estaba presente en el
grupo de los 31 pacientes restantes,
excepto artralgias en un paciente en
quien se establecié el diagnéstico de
fichre reumatica. Se considerd por tan-
to que existian bases suficientes para
establecer en estos pacientes el diagnos-
tico de lupus eritematoso oligosinto-
méatico y que era necesario vigilarles
en forma indefinida porque su evolu-
cién no era predecible.t%® Fue especial-
mente ilustrativo, lo que ocurrié con
una nifia que en el estudio antes men-
cionadeo, quedd dentro del grupo de 31
pacientes en los (ue nunca se encon-
traron células LE ni otras alteraciones
que permitieran establecer ¢l diagnds-
tico de lupus eritematose: esta nifia
continud evolucionando durante cinco
afies con el cuadro clinico de parpura
trombocitopénica idiopdtica crénica:
des periodos de internamiento con fines
de estudio s6lo revelaron huellas de
albimina en todos los exdmenes de ori-
na practicados, microeritrocituria y
cilindruria en algunos estudios, alte-
raciones muy moderadas en el electro-
encefalograma ¢ infeccién por estrep-
tococo beta hemolitico en algunas
ocasiones; el estudio del rifidn en su
primer internamiento comprendid biop-
sia percutdnca, que no mostré altera-
cienes que permitieran llegar a otro

577

diagnéstico; sin embargo, a los cinco
afios de evolucién, aparecieron en for-
ma sucesiva: fiebre, artritis, sindrome
nefrético, insuficiencia renal y células
LE.% Como resultado de esta revision
puede cencluirse que se pueden encon-
trar tres situaciones: 1. Lupus eritema-
toso diseminado con sindrome purpiri-
co. 2. Parpura trombocitopénica idiopa-
tica eon otras alteraciones descubribles
por un estudio muy intencionado, que
permiten ¢l diagnéstico de lupus erite-
mateso oligosintomatico, 3. La forma
anterior, que después de un periodo va-
riable, evoluciona a un cuadro clinico
evidente de lupus eritematoso disemi-
nado, aunque como en el caso descrito,
¢l sindrome purpirico se encuentre en
remisién. Debe Namarse la atencién al
hecho de que en la serie estudiada en
¢l Hospital Infantil de México, 16.6%
de los casos de prpura trombocitopé-
nica crénica aparentemente idiopatica,
correspondio a la segunda o tercera
forma de lupus eritematoso, cifra casi
idéntica a la de 15.7%¢ de pacientes con
lupus eritematoso descubiertos en la re-
vision de 51 enfermos que hablan sido
csplencctomizados con  diagnéstico de
phrpura trombacitopénica crénica idio-
patica ;" puede pensarse en consecuct-
cia que el lupus eritematoso diseminado
v la phrpura trombocitopénica cronica
idiopatica, estdn Intimamente relacio-
nados en su patogenia, encontrando en
¢l estudio de los pacientes: casos de
lupus eritematcso diseminado sin par-
pura de un lado y casos de plrpura
trombocitopénica idiopdtica crénica en
los que no es posible demostrar lupus
y formando un puente entre las dos
cntidades, casos con todas las variantes
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imaginables. Ademdas del interés aca-
démico de este punto de vista, que
permite prever que los avances en un
campo seran aplicables al otro, existe
una repercusion importante en la dis-
cusion de esplenectomia: aunque ini-
cialmente se postulé que esta interven-
cion  producia reactivacién del lupus
eriternatoso,M? la revisién de un bucn
nimero de casos publicados no apoyvé
esta idea;!? sin embargo, mientras que
de un grupo de 28 esplenectomias en
Facientes cen plrpura trombocitopéni-
ca por lupus, sélo hubo fracase en
tres,''% en otro grupo de 51 pacientes
se observé fracaso en el 35.7914 v la
corta experiencia sobre esplenectomia
en este tipo de pacientes en ¢l Hos-
pital Infantil de México, tampoco ha
side alentadora,® por lo que quizd la
conducta més prudente sea aquella di-
rigida al control del lupus por trata-
miento médico, reservando la esplenec-
tomia para casos en riesgo por sangrado
incentrolable.

6. Progreso en algunos rvenglones del
trctamiento,

Aplicacidn de plaquetas en el control
de las hemorragias. Es interesante men-
que la escuela italiana desde
principios del siglo recomendaba las
transfusiones de sangre con jeringas pa-
rafinadas, en el manejo de la parpura
trombocitopénica, pero con la intro-
duccién en la técnica de la transfusién

clonar

del citrato de sodio como anticoagu-
lante y el empleo de material de cristal
en su estado natural, se desacredité el
precedimiento.!'® Cuando se descubrié
que las superficies de cristal recubiertas
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de silicona eran relativamente inertes
para iniciar el mecanismo de la coagu-
lacién, se emplearon en la transfusién
de sangre y se encontré que con este
sistema era posible elevar la cuenta de
plaquetas del receptor v controlar las
hemorragias de los pacientes con pla-
quetopenia; se logrd efecto semejante
utilizando equipos de plastico.! 2 103,
16120 Se demostrd, que el efecto de las
plaquetas transfundidas dependia del
aumento lograde en la cuenta del re-
cepter y del tiempo que persistia este
aumento y que sblo se lograba elevar
la cuenta si se aplicaban plaguetas in-
tegras desde el punto de vista morfo-
légico y [uncional, 118121 v que en ge-
neral se lograban mejores resultados
con el menor nimero de manipulacio-
nes pesibles de la sangre, va que cada
manipulacién representaba una agre-
¢i6n a las plaquetas; por lo tanto, se
ha considerado que el orden de efecti-
vidad es el siguiente: en primer lugar
sangre fresca, en segundo lugar plasma
rico en plaquetas (separado a baja ve-
lecidad) y en tercer lugar, concentra-
dos de plaquetas.!'® Se encontré que el
concentrado de plaquetas derivado de
una unidad de plasma fresco tenia una
actividad equivalente a la mitad o a
la tercera parte de la actividad origi-
nal del plasma rico en plaquetas;!#2 128
se logrd conservar la actividad do las
plaquetas concentradas en un 80-909%
de la que tenia el plasma original, ha-
ciendo la concentracién de plaquetas a
partir del plasma previamente acidifi-
cado a pH 6.5 con acido citrico.'?8 Se
hahia considerado necesario centrifugar
la sangre a 4°C! para obtener plasma
rico en plaquetas y emplear la misma
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temperatura para centrifugar éste y
preparar concentrados; sin embargo,
recienternente se demostré que la ma-
nipulacién y almac
plaquetas a 4°C producia un marcado
accriamiento de la sobrevida de las pla-
quetas; en cambio se
la temperatura adecuada era la de
990 124

namiento de las

encontrd que
Un avance muy importante
en el control de las hemorragias de es-
tos pacientes, se logré mediante el des-
arrollo de una técnica de plasmafere-
sis repetidas; en esencia, se extrae la
sangre del donador, se separa el plas-
ma rico en plaquetas, se reinyectan los
clébulos rojos al donador y por el mis-
mo equipo de extraccién, que se ha
mantenido permeable con solucidn de
cleruro de sodio al 0.85%, que contic-
ne 2 mg. de heparina por cada 100 cc,
se hace una segunda extraccién, se re-
piten las maniobras mencionadas en el
parrafo anterior y se procede a una ter-
cera tema de sangre, de tal modo que
puede obtencrse de un donador tres
veces la cantidad de plaquetas que se
obtendrian con el método convencional
v la maniobra puede repetirse hasta dos
veces por semana.!?s

Aunque la muerte por sangrado in-
tracraneano es en el momento actual
una eventualidad rara en prpura trom-
bocitopénica idiopatica, constituye una
causa importante de muerte en los pa-
cientes con phrpura trombocitopénica
por leucemia o por anemia refractaria;
se observd en el hospital, que si se ini-
ciaba el tratamiento de un paciente con
hemorragia intracraneana que presen-
taba un cuadro clinico indiscutible, la
recuperacidn del paciente era excepcio-
nal y que en cambio, si se iniciaba el
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tratamiento en el momento en que sc
sospechaba la hemorragia intracranca-
na, se lograba recuperar un buen nt-
mero de pacientes. De tal manera, que
se ha considerado indicado iniciar el
tratamiento en un paciente con plaque-
topenia severa y cualquiera de las si-
guientes manifestaciones: cefalea sin
explicacién, hipersomnio, cambio evi-
dente en la actitud y desde luego, la
aparicion de una alteracion sibita en
la exploracién neuroldgica. Dentro de
este mismo crden de ideas, no puede
permitirse que un paciente con plague-
topenia que acaba de sufrir un trau-
matismo craneano, se regrese a su
demicilio porque la exploracién neurols-
gica inicial sea negativa; estos pacientes
deben permanecer bajo wvigilancia en
una unidad de terapia intensiva. Estos
principios se aplican a otras enferme-
dades hemorrdgicas que no incluyen
plaquetopenia.t20

Uso de antimetabolitos en pirpura
trombocitopénica idiopdtica cronica.
Puede considerarse que los antimetabo-
lites, representan otra arma til en el
manejo de los pacientes con plrpura
trombecitopénica idiopatica cronica,
Sin embargo, su empleo, esta limitado
a situaciones muy definidas. En el curso
de este trabajo, se ha hecho nctar la
necesidad de definir en primer lugar
si un paciente tiene phrpura trombo-
citopénica como un sindrome aislado
{lo que algunos autores designan pér-
pura trombocitopénica primaria) o
bien, si el paciente tiene un sindrome
de pirpura trombocitopénica asociado
a las manifestaciones de una enferme-
dad fundamental. En el segundo caso,
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el tratamiento estd regido por el diag-
néstico principal.

En el caso de que el estudio de un
enfermo, permita concluir que padece
un sindrome de plrpura trombocitopé-
nica como entidad primaria, se dejé ya
sefialado que los esfuerzos se dirigen
a identificar todas las formas agudas
de plrpura, que tienen un cardcter
autolimitado. Eliminadas éstas, se in-
tegra el grupo de piarpuras trombocito-
pénicas crénicas; dentro de este grupo
quedan incluidas las plrpuras trom-
hocitopénicas hereditarias, las formas
oligesintomdticas de lupus eritematoso,
las fermas que corresponden a la ac-
cién de un agente no identificade del
medio ambiente vy finalmente, la pir-
pura trombocitopénica crénica idiopé-
tica. Solamente cn ésta, estd justificado
plantear la esplenectomia, cuando su
intensidad determina riesgo para el pa-
ciente. Los corticoesteroides permiten
el control de los episodios activos de
sangrado, pero no puede esperarse, que
curen al enfermo.! En la discusién de
la esplenectomia, puede tomarse en
cuenta que esta intervencién en pacien-
tes con plrpura trombocitopénica idio-
pética crénica, llevada a cabo por gru-
pos calificados de anestesia y cirugia
ofrece un riesgo minimo y en lo que
toca a infeccién postesplenectomia a
largo plazo, ya se sefialé que en grupos
cuidadosamente estudiados sélo se ha
presentado en los pacientes con la for-
ma cldsica o la forma atenuada del sin-
drome de Wiskott-Aldrich.5: 86. 87 §j |y
esplenectomia fracasa, puede pensarse
en que paséd desapercibido en el estudio
original un cuadro de lupus eritema-
toso o una forma hereditaria de pir-
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pura trombocitopénica, aunque también
se ha sefialado recaida en un paciente
con  bazes accesorios que
removidos durante la esplenectomia o
en el enfermo con parpura trombocito-
pénica idiopatica crénica con tal titulo
de autoanticuerpos que la remocién de
plaquetas sensibilizadas se lleva a cabo
en el higado. En el primer caso, el
paciente queda sometido a las normas
generales de tratamiento, que se siguen
en lupus eritematoso. En el segundo
caso no se obtendrd resultado con tra-
tamiento inmunosupresivo; solamente
son aplicables medidas de sostén. En
el Gltimo caso, si los brotes de actividad
son muy espaciados y poco importantes,
se pueden controlar con corticoesteroi-
des. En el caso en que la actividad del
proceso sea permanente o por lo me-
nos muy prolongada y que por su in-
tensidad ponga en riesgo al paciente,
ostd plenamente justificado emplear
antimetabolitos. Se han empleado:

no fueron

azatioprine, a razén de 2 mg por kg
de peso por dia como dosis inicial para
buscar posteriormente una dosis de
mantenimiento; se ha empleado tam-
bién ciclofosfamida a la misma dosis
que la anterior y methotrexate a razén
de un comprimido por dia como dosis
inicial de tanteo. Con cualquicra de
estos medicamentos es necesario prac-
ticar biometria hemitica una vez por
semana hasta lograr la estabilizacién
de la dosis y la respuesta; posterior-
mente pueden ampliarse los periodos de
estudio. El descenso de la hemoglobi-
na, los neutréfilos, o los linfocitos, deben
valorarse para decidir si es prudente
continuar la misma dosis o si es nece-
saria la suspensién transitoria o la dis-
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También

se justifica ¢l empleo de antimetabolitos
cuando la condicién del paciente no
permite practicar la esplenectomia o
cuando fracasd ésta y no se pueden en-
sayar corticoesteroides. Se han obteni-
do buenos resultados aproximadamente
en las dos terceras partes de los pa-
«clentes,126-129

L
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