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RESUMEN

Introduccion: El Parpura Trombocitopénico Idiopético es una trombocitopenia adquirida, causada por auto-anticuerpos
contra antigenos plaquetarios. Es causa frecuente de trombocitopenia en adultos asintomdticos. Es un diagnéstico de
exclusion.

Caso Clinico: Mujer de 76 afios con antecedentes de hipertension, enfermedad renal crénica etapa 3, PTT diagnosticado
hace seis afios en tratamiento con prednisona, consulta por cuadro de un mes caracterizado por equimosis extensas y
epistaxis frecuentes, asociado a compromiso de conciencia leve. Examen fisico: Glasgow 12, llene capilar <3 segundos,
taquicardica, presion arterial 132/68mmHg. Hemoglobina 4.2g/dl, plaquetas 1000/mm’, International Normalized Ratio
(INR) 1.02. Se transfunden glébulos rojos y plaquetas. Se descarta hemorragia intracerebral con tomografia computada
(TC) de cerebro. Por persistencia de trombocitopenia pese a tratamiento con prednisona, se diagnostica PTI
corticorresistente. Se inicia rituximab, persistiendo trombocitopenia. Se realiza esplenectomia, posterior a la cual al frotis
sanguineo destaca ausencia de cuerpos de Howell Jolly, presentes en eritrocitos que normalmente son eliminados por
tejido esplénico, por lo que se sospecha bazo accesorio. Se realiza laparoscopia exploradora, con reseccién de bazo
accesorio en ligamento pancreatocélico. Evoluciona con aumento del recuento plaquetario, asintomética.

Discusién: PTI es una enfermedad crénica en adultos, diagnosticado por hallazgo de trombocitopenia aislada. Se
manifiesta con sangrado de severidad variable. Existen distintos tratamientos, primera linea glucocorticoides e
Inmunoglobulina Inmune; segunda linea esplenectomia o rituximab; finalmente Agonistas de receptor de
trombopoyetina. PTT refractario es aquel que no responde o recae tras esplenectomia. Debe evaluarse la posibilidad de
bazo accesorio, presente en 10% de los pacientes con PTT refractario®.

PALABRAS CLAVE: purpura trombocitopénico idiopatico; trombocitopenia; esplenectomia.

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic Thrombocytopenic purpura (PTT) is an acquired thrombocytopenia caused by autoantibodies
against platelet antigens. It is one of the most common causes of thrombocytopenia in otherwise asymptomatic adults.
It’s a frequent cause of thrombocytopenia in asymptomatic adults and a diagnosis of exclusion.

Clinical Case: A 76 year old female patient with a history of hypertension, stage 3 chronic kidney disease, PTI
diagnosed 6 years ago, treated with prednisone, presents extensive bruising and recurrent epistaxis, associated with
slightly impaired consciousness. Physical examination: Glasgow 12, capillary refill time <3 seconds, tachycardia, blood
pressure 132/68mmHg. Hemoglobin 4.2¢g/dl, platelets 1.000/mm’, INR 1.02, prothrombin time 12 seconds. Red blood
cells and platelet transfusion are indicated. Intracerebral hemorrhage is discarded using brain computed tomography.
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Due to the persistence of thrombocytopenia despite prednisone treatment, steroid-resistant P'TT is diagnosed. Rituximab
therapy is started, however thrombocytopenia persists. Laparoscopic splenectomy is performed, after which blood smears
persist whithout Howell Jolly bodies, so accessory spleen is suspected. Exploratory laparoscopy is performed, the
accessory spleen is resected in the pancreatic-colic ligament. Patient evolves with increased platelet count and

asymptomatic.

Discussion: PTI is a chronic disease in adults, a third are asymptomatic diagnosed by isolated thrombocytopenia
incidental finding in blood count. Clinical manifestations are bleeding of varying severity. There are different treatments,
first line glucocorticoids and intravenous immune immunoglobulin; second line splenectomy or Rituximab; and finally

Thrombopoietin receptor agonists.

Refractory PTT is one that does not respond or has relapsed after splenectomy. The possibility of accessory spleen should
be considered, it is present in 10% of patients with refractory PTI".

KEYWORDS: idiophatic thrombocytopenic purpura; thrombocytopenia; splenectomy.

INTRODUCCION

El PTT es una discoagulopatia adquirida, trombocitopénica,
causada  por  auto-anticuerpos  contra  antigenos
plaquetarios. Es una de las causas mds frecuentes de
trombocitopenia en pacientes adultos asintomdticos. El
principal desafio para el diagndstico diferencial es distinguir
las causas secundarias, que frecuentemente tienen una
presentacién similar, pero requieren un manejo diferente.

Es un trastorno frecuente. Se ha calculado una incidencia
anual de 1-3 cada 100.000 adultos”. Un tercio son
asintomdticos, diagnosticados por hallazgo.

La mayoria de los pacientes son asintomaticos, pero dentro
de las manifestaciones frecuentes se encuentra sangrado de
grado variable en 2/3 de los pacientes, generalmente leve,
de piel y mucosas, con petequias, purpura, epistaxis, o
severas como hematuria franca y hemorragia intracraneana.
Cuantitativamente la trombocitopenia se clasifica en leve
(100.000 a  150.000/mm’), moderada (50.000 a
100.000/mm’) y severa (50.000 a 20.000/mm’), y aunque
existe baja correlacién entre el riesgo de sangrado y
severidad de trombocitopenia, se ha comprobado que se
debe tener especial cuidado con recuentos menores a
10.000/mm’, ya que presentan mayor probabilidad de sufrir
hemorragia espontinea”.

Es una condicién cuyo diagnéstico es de exclusion, que
predomina en mujeres en edad fértil y en mayores de 70
aflos, que no debe asociarse a alteracién de las otras series
hematoldgicas, tanto cuantitativa como morfolégicamente.

Entre las causas secundarias que deben formar parte del
diagnéstico diferencial, destacan infecciosas (Virus de
Inmunodeficiencia Humana (VIH), Virus Hepatitis C,
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Citomegalovirus, Virus Varicela-Zéster), trombocitopenia
desencadenada por firmacos (especialmente la inducida por
quinina), otras atribuidas a trastornos autoinmunes (como
el Lupus, la purpura vasculitica, la anemia hemolitica
autoinmune, entre otros), desordenes adquiridos de médula
6sea  (linfoma, leucemia) y  asociacién  con
hepatoesplenomegalia.

Dado que el diagnéstico requiere alta sospecha y descartar
otras probables etiologias, asociado a la ausencia de pruebas
diagnésticas  especificas y  diferentes modalidades de
tratamiento, el PTI representa un desafio diagnéstico y
terapéutico que debe ser abordado por un equipo
multidisciplinario®.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 76 afios, con antecedente de
hipertensién, insuficiencia cardiaca, enfermedad renal
crénica etapa 3, PTT en tratamiento con prednisona, 10mg
cada 12hrs por via oral, durante 6 afios, ingresa por cuadro
de un mes de evolucidén, caracterizado por equimosis
extensas de extremidades inferiores bilateral, que abarcaban
desde pliegue inguinal a talones por cara anterior y
posterior, con gran afecciéon de piel de regién sacra, y
epistaxis a repeticién, asociado a palpitaciones, disnea,
astenia, adinamia, y compromiso de conciencia leve. Al
examen fisico: Glasgow 12, sudorosa, llene capilar menor a
tres segundos, taquicirdica, presién arterial 132/68mmHg,
equimosis extensa en regién sacra, muslos y abdomen. Se

realiza electrocardiograma y enzimas cardiacas que
descartan cuadro coronario. Dentro de exdmenes de
ingreso destaca: creatinina 1.13mg/dl, hemoglobina

4.2¢g/dl, plaquetas 1.000/mm’, glébulos blancos 8.000/mm’
(diferencial normal), INR 1.02, tiempo protrombina 12



segundos, tiempo tromboplastina activado 32 segundos.
Orina normal, sin hematuria.

Se indica transfusién de 4 unidades de hematies y 6
unidades de plaquetas, sin complicaciones. Se solicita
tomografia computada de cerebro, por presentar
compromiso de conciencia y a la gravedad del cuadro,
descartando hemorragia intracraneana. Ingresa a Unidad de
Paciente Critico (UPC) Quiridrgica para estudio y manejo.
En exdmenes post-transfusionales destaca hemoglobina
12g/dl y plaquetas 7.000/mm’.

Debido a probable etiologia autoinmune, se decide no
realizar nuevas transfusiones, a menos que presente signos
de sangrado activo. Evaluada por hematologia, se realiza
exhaustiva historia clinica, examen fisico y exdmenes que
descartan hasta ese momento etiologias secundarias; biopsia
de médula 6sea normal. Se solicita cinética de fierro,
identificando ferropenia extrema (ferritina menor a
200ug/l), concluyendo que el cuadro es compatible con
PTI y anemia ferropénica severa.

Se inicia tratamiento con inmunoglobulina, 1gr/kg/dia,
durante 3 dias y control. Presenta alza plaquetaria, llegando
a recuento de 12.000/mm’, y estabilizacién de niveles de
hemoglobina. Se solicita frotis, que muestra anisocitosis e
hipocromia, ausencia de cuerpos de Howell Jolly,
leucocitos sin alteraciones morfoldgicas, plaquetas de
tamafio normal, férmula diferencial normal.

Durante menos de una semana volvié a presentar baja de
recuento plaquetario, con 1.000/mm3, sin evidencia de
sangrado activo y hemodinamia 1dbil. Se plantea
esplenectomia, debido a la gravedad de la trombocitopenia
y el riesgo de descompensacién de la insuficiencia cardiaca.
Se administra vacuna anti-neumocécica. En la espera de
autorizacién para pabelldn, se intenta aumentar el recuento
plaquetario con 4 ciclos de rituximab, sin embargo, no se
obtuvieron resultados.

Tras 45 dias de hospitalizacién, se realiza esplenectomia
por via laparoscépica. Previo a cirugia se realiza transfusién
de 16 unidades de plaquetas y 2 de glébulos rojos.
Intraoperatorio se identifica bazo de tamafio normal, se
realiza reseccién sin complicaciones (Figura 1). En el post-
operatorio inmediato ingresa a UPC Quirdrgica, con
Glasgow 15, hemodinamicamente estable. En hemogramas
seriados se evidencia aumento progresivo de recuento de
plaquetas, alcanzando 143.000/mm3. Se traslada a sala
debido a evolucién favorable. Al quinto dia post-operatorio,
se evidencia nueva baja de plaquetas, hasta 23.000/mm3,
por lo que se solicita frotis sanguineo, que identifica
ausencia de cuerpos de Howell Jolly, por lo que surge la

hipétesis de bazo accesorio. Se reinterviene via
laparoscépica, y se identifica bazo accesorio de 3cm de
didmetro a nivel del ligamento pancreatocdlico, el cual se
reseca fragmentado debido a dificil acceso.

No vuelve a presentar nuevos episodios de equimosis ni
epistaxis. Se realiza curva de plaquetas, presentando baja
progresiva del recuento, desde 80.000 hasta un minimo de
37.000/mm3, sin signos de sangramiento evidente y
hemodinamia estable, por lo que se inicia prednisona,
Img/kg/dia. Se solicita evaluacién por hematologia,
quienes solicitan frotis, el cual presenta recuento de
65.000/mm’ plaquetas y cuerpos de Howell Jolly positivos.
Se indica el alta con tratamiento corticoidal permanente, y
control en hematologia con hemograma mds frotis.

Acude a control con hematologia a la semana, con
hemograma que demuestra hemoglobina de 11g/dl,
hematocrito de 33%, eritrocitos con 4.550.400/mm’,
leucocitos con 7900/mm3 (70% de segmentados, sin
formas inmaduras) y plaquetas totalizando 127.000/mm’.
Se decide mantener corticoterapia con prednisona por 7
dias mds, y posteriormente disminuir la dosis de forma
progresiva hasta suspender, si se logra recuento plaquetario
estable persistente.

DISCUSION
En la fisiopatogenia del PTI participan autoanticuerpos
contra antigenos plaquetarios, que generan una

disminucién de la vida media de las plaquetas. En el
mecanismo intervienen anticuerpos tipo IgG producidos
por linfocitos T CD4(+), dirigidos contra glicoproteinas de
membrana plaquetaria. No estd claro si existen eventos
desencadenantes, pero si se ha asociado a infecciones,
generalmente virales, y condiciones sistémicas que alteran
la homeostasis inmune, como enfermedades autoinmunes y
malignidad linfoide™.

Usualmente se indica ante recuento menor a 30.000
plaquetas/mm3. Distintas gufas indican como tratamiento
de primera linea glucocorticoides, que en 1/3 de los casos
mantiene recuento estable. Generalmente se utiliza como
terapia de transicién debido a sus efectos secundarios, e
Inmunoglobulina inmune endovenoso, que genera aumento
de recuento plaquetario de forma ripida pero transitoria.
Como tratamiento de segunda linea se plantea la
esplenectomia, que busca remover el mayor sitio de
fagocitosis de plaquetas marcadas con anticuerpos y se
indica principalmente en pacientes que requieren terapia
adicional tras terapia corticoidal, siendo otra opcién el uso
de rituximab (anticuerpo monoclonal anti CD20). Se
prefiere esplenectomia debido a la mayor probabilidad de
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remisién en la mayorfa de los adultos®~.

Se debe buscar dirigidamente la presencia de bazo
accesorio en pacientes con trombocitopenia persistente
post-esplenectomia. Los cuerpos de Howell Jolly son
acimulos en los eritrocitos, densos, pequefios,
perfectamente redondos y basofilicos. Representan material
nuclear derivado de la fragmentacién nuclear o producto de
una expulsién incompleta de material nuclear durante la
maduracién normoblistica. Los cuerpos de Howell Jolly
son identificados en pacientes esplenectomizados. También
se pueden presentar en un pequefio porcentaje en pacientes
con anemia megaloblistica, procesos hemoliticos severos,
hipoesplenismo y anemia mieloptisica. La presencia de
cuerpos de Howell Jolly indica que hay insuficiente
cantidad de tejido esplénico para destruir los eritrocitos con
remanentes  nucleares  citoplasmiticos,  permitiendo
evidenciar clinicamente que se ha retirado todo tejido
derivado de bazo, ectépico o accesorio, por lo tanto la
mantenida ausencia de estos compuestos deben hacer
sospechar la presencia de un bazo accesorio”?.

Inmunizaciones contra micro organismos encapsulados
deben ser administradas previo a esplenectomia y/o
rituximab®, procedimientos que ponen en riesgo al
paciente de padecer complicaciones infecciosas, que se
mantiene a lo largo de la vida. El cuadro mds temido es la
sepsis fulminante post-esplenectomia. La administracién de
la vacuna polivalente anti-neumocdécica disminuye el riesgo
de padecer este cuadro. Se debe administrar entre diez dias
a dos semanas antes de una cirugfa electiva, y en el post-
operatorio inmediato de una cirugia de emergencia.

El pronéstico de PTI depende de alcanzar recuentos
plaquetarios estables y seguros, como resultado de remisién
espontinea o terapia. La mortalidad es considerada similar
o levemente mayor que cualquier poblacién de edad
similar, a pesar de la posibilidad de hemorragia severa por
trombocitopenia o infeccién en el contexto de terapias que
causan inmunosupresion.
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Figura 1. Bazo extraido via laparoscépica

Figura 2. Cuerpos de Howell Jolly en frotis
de sangre periférica
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