Purpura trombopénica
trombotica

Reporte de un caso Por los Dres.:

ABDON PIRE RODRIGUEZ?* ESTHER FERNANDEZ E ISRAEL
BORRAJERQ*###**

Descrita en el afio de 1925 por Moseh-
cowitz bajo el titulo de “Una anemia
pleocréomica aguda febril con trombosis
hialina de las arteriolas terminales y
capilares”. Clinicamente se observa una
triada caracteristica, esto es: purpura
trombocitopénica, anemia hemolitica grave
y sintomas y signos neuroldgicos caprichosos
y transitorios. Afecta los dos sexos y todas las
edades y no hay preferencia racial. L. forma
mas comun es la aguda y es probable que sea
mortal entre unos dias y unas semanas
después de su comienzo. Histologicamente el
rasgo notable es la aparicién de innumerables
oclusiones de los vasos de pequefio calibre en
muchos érganos, especialmente el miocardio,
la zona capsular de las suprarrenales, la
corteza renal, el pancreas y la sustancia gris

del cerebro. Existen evidencias de que esto se
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debe a lesiones especificas de los vasos de
pequeno calibre, mas que a la trombosis de
plaquetas como se sostenia originalmente.

Los hallazgos del médulograma pueden ser
inespecificos, en otros hiper plasia
megacariopoyética y médula hiperplésica, en
inhibicién

ocasiones signos de

megacariocitica. El test de Coombs es
negativo. No se encuentra autoisohemolisinas
ni auto o isoaglutininas. Puede existir un
encuentran

cuadro leucemoide. No se

autoaglutininas 0 isoaglutininas
plaquetarias. Parece que en algunos casos la
supervivencia de las plaquetas se encuentra
disminuida.

Puede

hepatomegalia y esplenomegalia.

acompanar al cuadro clinico

La sangre periférica muestra reticu-
locitosis, glébulos rojos nucleados, trom-
bocitopenia, prolongacion de tiempo de
sangramiento y mala retracciéon del coagulo.
Puede la ictericia pasar inadvertida.

En algunos casos se han encontrado células
L.E. y coexistencia con lupus eriteinatoso
generalizado.

La etiologia es hasta el momento actual

desconocida.



Coralia Madan Diaz. 25 anos, f. casada,
mestiza, que procedente de Jovellanos,
ingresa en el Hospital Clinico Quirurgico
“Joaquin Albarran” el dia 18 de enero de
1962. cama 12, sala C. Servicio de Medicina
Interna.

Se recoge la siguiente historia clinica:

El dia 11 de enero ingresa en el Hospital
de Jovellanos con un embarazo a término,
tiene su parto ese mismo dia normal, con
feto vivo, sin sangra- miento excepcional. Se
le presenta unas horas después shock, que es
combatido con 500 ec. de sangre, 250 cc, de
plasma y 1000 cc. de suero glucofisiolégico.
Desde ese momento se le noté una anemia
intensa que  persistid  posteriormente
decidiendo los familiares traerla a este
Hospital el dia 18. Refiere el médico
remitente que el tratamiento realizado
consistié en 6 transfusiones de 500 gramos
de sangre total cada una.

10 mlgs. de Prednisona diarios. Vitamina K
y otros medicamentos sintomaticos.

A su ingreso en nuestro Servicio, se recoge
de un familiar (su mama), otros datos, que
éste es su segundo embarazo y que en los
meses finales se veia muy anémica y que
aunque le 1impusieron tratamiento la
enferma no lo hizo, presentdndosele su parto
antes de la fecha esperada. Que después del
alumbramiento estaba inconsciente, que los
médicos le hicieron una transfusién de
sangre y a la mitad de la misma tuvo
temblores y fiebre. Esa noche le volvieron a
pasar sangre en cantidad de 2 litros. Que al
dia siguiente recuperé su conocimiento y que
le notaron coloracion amarillenta en sus ojos.
Que le siguieron pasando sangre en esos dias
y que la enferma luce obnubilada y sin
reconocer a sus familiares cercanos. Ha
tenido orinas de color rojizo.

A. P. P.. Sarampién, Parotiditis. Va-
ricelas, Amigdalitis.
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A. P. F.: Sin importancia.

Género de vida y alimentacion : Buenas.
H. T. Negativos.

Historia genital.

Menarquia a los 13 afios. F. M. 3 dias cada
28 dias.

2 embarazos con 2 partos a término,
fisiolégicos.

Interrogatorio por aparatos. La enferma
no responde coordinadamente a las

preguntas.

Examen fisico general y tus aparatos.

Enferma normolinea, que no deambula,
que guarda decdbito indiferente, tiene
dificultad para responder a nuestras
preguntas aunque sabe en el lugar en que
estd, identifica a los familiares, su piel es de
color pajizo, las mucosas muy palidas, se
observan zonas de equimosis de distribucién
variable a localizacion en cuello, troncos y
extremidades. En la lengua, en los bordes y
punta se observan zonas hemorragicas del
tamano de una cabeza de alfiler. El paniculo
adiposo luce conservado, no se encuentran
alteraciones mio-articulares, el resto de las
faneras es normal. No existe infiltracién
edematosa periférica. Su temperatura es de
38 grados centigrados, no se determind su
peso corporal.

Examen fisico cardiovascular.

Su presién arterial es de 120 y 80. Pulso
130 por minuto. Discreto soplo sistdlico en
foco mitral con el caracter de funcional. El
resto del examen es negativo.

Hemolinfopoy ético.

No presenta esplenomegalias ni ade-
nopatias.

Nervioso. No existen alteraciones neu-
roldgicas.

R. C. M*
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Las orinas de la enferma lucen de color
normal, su diuresis es alrededor de 1500
., centimetros ctbicos en 24 horas.
Reruil.

Digestivos.

El abdomen fldccido con vergetures. El
higado no rebasa el reborde costal > su borde
superior se percute en 69 espacio. La boca
muestra las alteraciones referidas en el

examen fisico general.

Respiratorio.

La frecuencia respiratoria es de 25 por
minuto. El examen fisico pulmonar es

normal.

Evolucidén en los dms siguientes
en la sala.

La enferma ingresé en la noche de] dia 18
de enero, el dia 19 se le confeccion6 la
historia clinica con los datos referidos. El dia
20 y los sucesivos hasta el 23 transcurrieron
persistiendo los elementos referidos en la
historia, es decir, anemia intensa, equimosis
multiples diseminadas, (rash purpurico)
lesiones hemorragicas en la lengua discreto,
discreto tinte sub-ictérico. El estado mental
de la enferma empeord, no identifica a sus
familiares, tiene en algunos momentos crisis

donde habla

después permanece en

de gran excitacién en
incoherentemente,
estado de mutismo. No existen paralisis, no

se encuentra alteraciéon neurolégica definida.

En enero 23 la enferma amanece en estado
de coma, con gran polipnea y taquicardia,
falleciendo momentos después.

R.C. M.
oct.31, 1964

Realizados en el Hospital de Jovellanos. Dia

11 de enero.
Exdamenes complementarios.

Hemograma:
Hematies ..ccooooeeeeennne 2,570,000
Leucocitos..... ... 71,500
Hemoglobina ......... ... 60%
Grupo Sanguineo .. ...0 positivo
Hematocrito.......cccoeeeeeeeennnnnnn.. 1%
Otro hemograma en ese dia:
Hematies .ccoooooeeeeenne 2,090,000
Leucocitos........
Hemograma 55%
Orina:

Densidad: Muestra escasa.

Color: Rojizo.

Reacciéon: Acida.

Aspecto: Turbio.

Cilindros: Granulosos algunos. Hematies:
Abundante.

Leucocitos: Escasos.

Epitelio plano: Escaso.

Dia 12 de enero:

Hematies 2,640,000
Leucomtos' .......................... 9,500
Hemoglf)blna .................. 55%
Neutrofilos......cocveeeeeneeennns 5
Stab ...evveiiiiieee e, 15
Linfocitos......cccoeveeeeciveeenns 19.0
Monocitos .....ccceeeeeeenneen. 0.2
Hematocrito........ccccceeeee..n. 95.3
Enero 15:
Hematies.......ccooovveeeeeeennnns 2,350,000
Leucocitos.........ccccvvveveennnn. 7,000
Hemoglobina ...................... 50%
Segmentados ... 58%
N 1721 o SR 2
Juveniles .........coeeeevvieenenn. 3
Eosin6filos......cccvveeevveeennnen. 2
Linfocitos......cceeveeeecvieennns 28
Monocitos ....cccvveeevveeennnenns 07
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Enero 17:
Hematies .....cccoocvvvveeeeviiieeeenennnn, 2,050,000
Leucocitos.....ovveeeeeeeiieiiiieeeeeeeene 12,000
Hemoglobina ...........cccccvvveeeennnne. 45%
Segmentados ........ccccveeeeeveeennnnen. 58
Stab ., 02
Juveniles .......oocevvveieeeiiiiiieeen, 03
Eosinofilos......cccveeeveiveeeeciieeennneen. 02
Linfocitos......ccceeeveeeeeiiieicieeeens 28%
Monocitos .....coeeevveeveeeeeiiiieeenn. 07

Anisocitosis y Poiquiloeitosis.

OTROS ANALISIS.
Colesterol: 202 mlgs.
Takata-Ara: Positivo: xx.
Sellek-Frade: Positivo: x.

Indice ictérico: 18 unidades.

Resistencia globular: Minima 0.45, maxima
030.

Prueba de Coombs: Directa negativa en tubo
y en lamina.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS REALI ZADOS
EN EL HOSPITAL CLINICO QUI
RURGICO.

Enero 20. Hemograma:

Hematies.......coooeeeeeeeiennnnenn...

2,700,000
Hemoglobina ............ccccuveee... 50%
Leucocitos.......ccovveeeeeeecnnnneen... 12,000
Juvenil.........cooeevieiiiiiiinnne.
SEA e 7
Segmentados...........ccceuvnneen... 80
Linfocitos.......coovvveeeeeeeicnnnnnn.. 7
Monocitos ......coevvvveeeeeeicnnnnnenn.. 5
Orina:

Reaccion: Acida.

Color: Amarillo.

Albtimina: Vestigios.

Glucosa: No.

Sedimentos: Piocitos abundantes.
Hematies: No.

Cilindros: No.

600

Enero 21. Hemograma:

Hematies .....cccccevvveeeeiiiiiiiiiiiennnns 2,730,000
Leucocitos.....coveeeeeeiiiieiiiieeeeeeeenn, 10,000
Hemoglobina . 44%
Segmentados ........ccceeeeeeveeennnennn. 83
Linfocitos.....ccceevvieeenniiieiniiiees 11
Monocitos ...ceeeervveeerniiieiniieees 6
Hematocrito... 22
Plaquetas...........ccccvveeeeeeeeecnnnn... 40,000
Resist. Globular: maxima . . 0.38
MINIMA .eeviviieriiieeeiiee e 0.22
Duke........... ... 2.5 minutos
Lee-White......ccoovevevniennnnnen. 8 minutos
Grupo Sanguineo: ...................... 0 positivo

Coombs: Directo e indirecto: Negativo.

Eritro 90:

Urca: 28 mlfs. por 100.
Sodio: 132.

Potasio: 4.2 miliequivalentes.
Cloro: 103 miliequivalentes.
Calcio: 5.2 miliequivalentes.

Electrocardiograma: Sin alteraciones.

Médulograma: Informado el 23 de enero la
paciente ya fallecida.

Hiperplasia granulopoyética. Hiperplasia
eritropoyética.
Hiperplasia megacariocitica, con inhibicién

de 75% de megacariocitos.

DISCUSION DIAGNOSTICA

Estudiando la historia clinica de nuestra
enferma, el primer aspecto objeto de
discusién era su sindrome anémico, de
tratarse de un sindrome hemolitico por
transfusién de sangre incompatible llamaba
la atencién que no hubiese presentado
posteriormente  anuria que es una
complicacién obligada en estos casos. Lo que
los familiares referian después de la primera
transfusiéon podia también interpretarse
como una reaccibn de otra indole, sin
componente hemolitico. Teniamos también

que valorar la anemia que se re-

R. C. M.
«t.31, 1964



feria como intensa en los ultimos meses del
embarazo, generalmente este tipo de anemia
cae en el grupo de las dishe- niopoyéticas y de
haberse acentuado con la hemorragia del
alumbramiento casi seguramente que una
sola transfusién hubiese bastado para
resolverla o mejorarla y sin embargo la
anemia persisti6 pese a las transfusiones
posteriores, luego ésto casi nos permite
afirmar que la anemia de nuestra enferma no
era de ese tipo.

No se referia por los familiares ni por el
médico remitente, las manifestaciones
purpuricas que eran ostensibles el primer dia
de su ingreso en nuestro Servicio, éstas podian
corresponder a trombopenia o caer en el grupo
de las atrombopénicas que no es necesario
referir. Generalmente en este segundo grupo y
salvo en las disproteinemias, la anemia no es
factor fundamental, y en el primer grupo, si la
anemia puede estar bien evidente ya por
aplasia primitiva o secundaria, y ésta, por
destruo cién, infiltracién, inhibicién o bloqueo
medular, con anemia y trombopenia intensa
en periferia. Seria éste el otro planteamiento
a. considerar.

El anélisis de los hemogramas y su pobre
mejoria después de las transfusiones, el
aspecto regenerativo de la médula en cuanto a
la serie blanca se refiere, no permitia defender
mucho este diagnostico, sin embargo se preci-
sarian algunos exdamenes complementarios,
fundamentalmente el médulograma que diria
la ltima palabra. Tratandose de que la
sintomatologia de esta enferma arrancara en
el post-parto y que después de éste se referia
shock, tenia que ser objeto de discusiéon la
fibrino- genemia y la trombocitopenia que pue-
de producirse en los casos de penetraciéon de
material amnidtico y de meconio en el torrente
sanguineo de la madre. Pero se refiere que el
parto fue normal y el alumbramiento igual y

R. C. M.
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que la hemorragia correspondia a la

pérdida habitual en esos casos.

La coloracion amarillo-pajiza de nuestra
enferma resaltando aun més en su piel el tinte
bronceado, el hecho de la sub-ictericia referida
en la historia clinica 1 aun cuando los analisis
de orina eran informados sin aumento de la
urobilina y las heces fecales no conociamos su
color) (pleyocromia) y el informe de la
periferia, en donde aparecian elementos
jévenes permitian pensar que la anemia era
de naturaleza hemolitica. El conteo de
plaquetas informado el 21 de enero permitia
afirmar que existia una purpura trombo-
pénica. En esta situacion surgian por tanto a
discusién la anemia hemolitica auto-inmune
de la variedad adquirida (Sindrome de Fisher-
Evans), las pruebas de Coombs repetidas y
(B0% el

negativo), restarian valor a ese diagndstico.

negativas Coombs puede ser
En esta fase las enfermedades coldgenas:
lupus, periarteritis nodosa también eran
planteables.

Al segundo dia de su ingreso, otro elemento
de juicio se incorpora a la evolucién de la
enferma, manifestaciones mentales, que en
realidad en grado menor ya la enferma las
acusa desde el Hospital de Jovellanos. Se
penso si la obnubilacién era una consecuencia
de la anemia vinculada a la isquemia difusa
cerebral, pero a la obnubilacién se suma la
incoordinacién, la desorientacién, las grandes
crisis de excitabilidad, las alucinaciones que
no podrian explicarse solo a través de la
anemia. No pudimos observar en ningun
momento paralisis transitorias pero éste
hecho de manifestaciones mentales difusas, el
sindrome hemolitico y la trombopenia
permitian sospechar con un margen amplio de
seguridad que la enferma era portadora de

una purpura trombopénica trombética.
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Posteriormente el médulograina con
hiperplasia granulopoyétiea y eritropo-
yética y la presencia de megacariocitos con
signos de inhibicion en méds de un 70%

inclinaba a favor de este ultimo diagndstico.

A-303. Nombre: C. M. 1). Edad: 25 afios.

Haza: mestiza.

Habito externo: Cadaver de raza mestiza
con marcada palidez V moderada ictericia de
piel y mucosas, con rach purpurico
generalizado predominando en térax y

miembros superiores.

Tértx: Cavidades pleurales: N.S.

Pulmones: Coloracion rosado grisaceo
irregular, palidos ligeramente edematosos,
al corte zonas con pequefnos punteados
hemorragicos de 1 a 2 inms. en el

parénquima.

Pericardio: Moderado derrame sero-
hemorragico.

Corazén: El epicardio muestra multiples
focos hemorragicos de 1 a 3 mm-.
diseminados. Al corte este punteado
interesa el parénquima en todo su es-
pesor, observandose pequerios focos de
color grisiceo de 1 mms. con aspecto
compatible a microinfarto. El endocardio
también muestra infiltrado hemorragico
focal. Las coronarias no muestran

alteraciones.
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Grandes rasos: N.S.
Abdomen: Cavidad peritoneal: N.S

Eséfago: N.S.
Estémago: Contenido muco-sanguinolento
con pequenio punteado hemo- rragieo focal
de la mucosa.

Intestino: N.S.

Higado: Color rojizo grisaceo no aumentado
en tamano mostrando al corte color rojizo
palido.

Vias biliares: N.S.

Bazo y pancreas: N.S.

Rifiones: Tamafio normal ligeramente
adematoso, mostrando el izquierdo, area de
punteado grisaceo de la corteza con aspecto
compatible con focos pielonefriticos. La
porcién medular muestra pirdmides de
color grisaceo-verdoso. y en calices y pelvis
infiltrado hemorragico de la mucosa.

Suprarrenales: N.S.

Genitales: Utero aumentado de tamafio con
aspecto involutivo post-gravidico. Al corte
restos desiguales y hemorragicos de toda la
mucosa y también del cuello uterino.

Anejos: N.S.
(.rdanco: Cerebro en fijacién.

Hipdfisis:  Aumentada en tamafo,

edematosa y con areas de hemorragia.

R. C. M.
oer. 31. 1964



fig 1. Trombosis con oclusion de dos nrieriolas del miocardio, con pequerio infiltrado
hemorrdgico intersticial.

R. C. M.
oct. 31, 1964

Fig. 2. Mirroinfnrlo reciente de miocardio con comienzo de organizacién, pequenia arteriola
trombosada.



Fig. 8. Trombosis de arteriola central del foliculo esplénico.

Fig. 4 trombosis de arteHnh* espacio porta en el higado



fig 5- Nefrosis hemoglobimirica con gran cantidad de cilindros de hemoglobina y necrosis

tubular aguda en purpura trombocitopénica trombética.

RESUMEN DE LOS HALLAZGOS DE LA
AUTOPSIA

M a ero scé picos:

1-—Anemia y moderada ictericia.

2.—P1'1rpura cutanea y visceral.

M i-croscépicos:

lodos los oérganos fundamentales bazo,
ganglio, rifiéon, higado y corazén, muestran
arteriolas y venidas con trombos fibrinosos
y eosinofilicos ocupando 1la luz con
organizacién de algunos de ellos a la pared
del endotelio e hiperplasia marcada de
éstos.

Conclusiones:

Purpura trombdética trombopénica. Areas de
hemorragia intersticial y peri- vascular a
nivel de los lugares que se sefialan en el
informe macroscépico.

CONCLUSIONES

—'Hemos  presentado un caso de
parpura trombocitopénica trombdtica.

—En nuestro caso se presentd:
anemia hemolitica, trombopenia y
manifestaciones mentales de
obnubilacién, desorientacién y
alucinaciones. No observamos en
ningin momento paralisis transitorias.

El médulograma mostré hiperplasia
granulopoyétiea y eritropoyética,
presencia de megacariocitog con
inhibiciéon de méas de un 70%.

CONCLUSIONS

—Acase of thrombotic thrombocyto-
penic purpura is presented.

—Hemolytic anemia, thrombopenia
and mental signs of obnubilation,
desorientation and hallucinations were
observed in tliis patient. No transitory
paralysis was observed.



The bone marrow puncture show- ed
granulopoietic and  erythropoietic
liyperplasia and megakary- ocytes with
an inhibition pattem over 70%. The
latter has been observed by the authors
in cases of throinbotic thrombopenic
purpura.

CONCLUSIONS

1-—On y présente un cas de purpure

2.

thrombocitopénique thrombotique.
—Chez les cas des auteurs il y avait:
une anémie hémolitique, une

thrombopénie et des manifestations
mentales: obnubilation, désorientation et
des hallucinations. lis n’ont observé dans
aucun moment de paralysies transitoires.

La ponction médullaire a inontré de
I'hyperplasie granulopoiétique et
eritropoyétique, la présence de
mégacaryociteg avec une inhibition au-
dessus du 70%. Ceci a été observé par les
auteurs chez les cas de purpure
thrombopénique thrombotique.
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