PÚRPURA TROMBOCITOPÉNICA INMUNOLÓGICA (PTI)
Dra Dunia Castillo.
Concepto 

La púrpura trombocitopénica inmunológica (PTI) es una enfermedad hemorrágica adquirida, de frecuente aparición en la infancia. Se caracteriza por la presencia de manifestaciones hemorrágicas muco-cutáneas, disminución del recuento plaquetario por debajo de 100 x 109/L y exclusión de otras causas de trombocitopenia. 
Anteriormente llamada púrpura trombocitopénica  idiopática hoy es bien conocida su naturaleza autoinmune.
En la forma aguda de la PTI, que es la que predomina en los niños, el 50% de los casos suele tener el antecedente de alguna enfermedad viral estacional 1-2 semanas previas al inicio de los síntomas hemorrágicos. Es frecuente entre los 2-6 años de edad, la incidencia estimada es de  4-5/100 000 niños  al año y no tiene predilección por el sexo. En más del 80 % de los casos la enfermedad tiene un curso agudo, los pacientes no requieren tratamiento específico porque se producen remisiones espontáneas en el 80-85% de los niños.
Aproximadamente el 15-20% de los casos desarrollan la forma crónica de la PTI con características similares a la de los pacientes adultos en cuanto a  su evolución.
Criterios diagnósticos 
  Trombocitopenia aislada con recuentos plaquetarios menores a 100 x 109/L
  Sistema megacariopoyético íntegro o hiperplástico

  Sistema eritropoyético y granulopoyético íntegros.

   Exclusión de otras causas de trombocitopenia (ver cuadro 1).
Cuadro 1. Clasificación de las trombocitopenias
	Por aumento de la destrucción  plaquetaria 
	Por disminución de la producción plaquetaria

	Inmune 
	Congénitas

	Secundaria a colagenopatías 
	Síndrome TAR (ausencia de radio )

	Por uso de medicamentos 
	CAMT (trombocitopenia amegacariocítica

	Neonatal aloinmune
	Síndrome de Fanconi

	Púrpura postransfusional
	Ligadas al cromosoma  X, entre ellas el síndrome de Wiskott-Aldrich

	PTI materna
	Adquiridas 

	No inmune
	Síndromes de insuficiencia medular

	Procesos infecciosos
	Déficit de vitamina B12/ácido fólico

Síndromes mielodisplásticos

	Coagulación intravascular diseminada
	Insuficiencia renal crónica



	Síndrome hemolítico-urémico
	Por pérdidas de plaquetas: hemorragias agudas, hemodiálisis y perfusión extracorpórea



	
	Secundarias a hiperesplenismo


Fases de la enfermedad

PTI de diagnóstico reciente: pacientes que se encuentren en los tres primeros meses de evolución de la enfermedad. 

PTI persistente: casos con evolución entre 3-12 meses desde el diagnóstico. incluye a los pacientes que no alcanzan la remisión espontánea o no mantienen la respuesta completa luego de suspender la terapéutica propuesta.

PTI crónica: pacientes con evolución mayor de 12 meses.

PTI severa: enfermos que debutan con manifestaciones hemorrágicas severas y necesitan un tratamiento intensivo constante.
Cuadro clínico

Hemorragias en piel y mucosas fundamentalmente: petequias, equimosis, hematomas, gingivorragias, epistaxis, hematuria, menorragia, raramente sangramientos digestivos. La hemorragia intracraneal es rara, su incidencia es menor del 2%.                      
No  es frecuente observar otros signos clínicos al examen físico, algunos autores plantean la presencia de esplenomegalia en un número reducido de casos pero en presencia de esplenomegalia se deben descartar otras patologías.
Datos de laboratorio
. El diagnóstico de esta enfermedad es por exclusión de otras causas de trombocitopenia.
 Hemograma: trombocitopenia severa generalmente menor de 10 x 109 /L en los inicios de la enfermedad, leucocitos normales o ligeramente aumentados, en algunos casos se observa eosinofilia ligera, si existe anemia suele ser secundaria a las pérdidas por manifestaciones hemorrágicas severas. Se debe realizar un conteo de reticulocitos para descartar una anemia por producción insuficiente, secundaria a las pérdidas sanguíneas.o por hemólisis autoinmune asociada , el llamado  Síndrome de Evans-Fisher  
No deben existir alteraciones dishematopoyéticas en ninguna de las líneas celulares. Frecuentemente se observan macroplaquetas y no plaquetas gigantes como resultado de la presencia en sangre periférica de plaquetas más jóvenes, aún sin concluir sus divisiones celulares. No se deben encontrar fragmentocitos ni inclusiones citoplasmáticas que son característicos de otras entidades que cursan con  trombocitopenia.
Coagulograma: las alteraciones se observan en aquellas pruebas que miden la integridad de las plaquetas como el  tiempo de sangramiento que suele estar prolongado en correspondencia con el recuento plaquetario, la retracción del coágulo que suele verse alterada: coágulo parcialmente retráctil o irretráctil, el recuento plaquetario disminuido (ver cuadro 2) y la prueba del lazo positiva. El resto de las pruebas de la coagulación suelen ser normales.  

Medulograma solo se indica en niños menores de  16 años si es necesario comenzar tratamiento o si mantienen recuentos plaquetarios disminuidos por un período mayor de 6  meses, en el medulograma se observa integridad de los sistemas eritropoyético y granulopoyético e integridad o hiperplasia del sistema megacariopoyético, en ocasiones aumento de los eosinófilos. 

Los anticuerpos antiplaquetarios generalmente se encuentran positivos, aunque su negatividad no excluye la enfermedad si el cuadro clínico y de laboratorio es característico. 
Estudios de autoinmunidad: se deben realizar en pacientes mayores de 12 años o en menores de 12 años que muestren signos que pudieran hacer sospechar el comienzo de alguna otra enfermedad autoinmune o crónica. Puede valorarse la indicación de la serología para el VIH. En casos con anemia y reticulocitosis se realiza la prueba de Coombs para descartar el síndrome de Evans-Fisher. 
Cuadro 2. Clasificación de la trombocitopenia
	Grado de trombocitopenia
	Recuento plaquetario

	Trombocitopenia ligera
	100-150 x 109 /L

	Trombocitopenia moderada
	50-99 x 109 /L

	Trombocitopenia severa
	Menos de 50 x 109 /L

	Trombocitopenia muy severa
	Menos de 20 x 109 /L


Conducta
Ingreso si el recuento plaquetario es < 20 x 109/L y existen manifestaciones hemorrágicas severas o recuento plaquetario < 10 x 109/L y manifestaciones hemorrágicos menores.

Observación y control de los eventos hemorrágicos con el uso de medidas locales.
Para las hemorragias muco-cutáneas se recomienda el uso de antifibrinolíticos: épsilon aminocaproico (EAC) con  presentación en ámpulas de  2 y 4 gramos a la dosis de  100mg/kg/dosis cada 6-8 horas vía oral (VO) diluidos en agua o en infusión endovenosa (EV) diluida en dextrosa 5% o ácido tranexámico en ámpulas o tabletas de 500 mgs a 25 mg/Kg/dosis cada 8-12 horas VO o 10mg/Kg/dosis cada 8-12 horas EV.
Si las manifestaciones hemorrágicas son severas: hemorragias viscerales, epistaxis muy severa rebelde a medidas locales, menorragia severa, se emplea : Gammaglobulina EV (Intacglobín) 400 mg/kg/día por 5 días EV en infusiones de 6 horas o 2g/Kg/dosis única o 1g/Kg/dosis por dos días. Es imprescindible conocer si el enfermo no tiene déficit de IgA pues pueden ocurrir reacciones anafilácticas fatales en pacientes deficientes . Además , prednisona (bulbos 60mg) 1 bulbo EV y/o comenzar tratamiento con prednisolona (bulbos 60mg) 1-2 mg/kg/día por 30 días EV de inicio y continuar por VO. Es imprescindible realizar el medulograma por aspiración antes de comenzar el esteroide .
Si hay mejoría de las manifestaciones hemorrágicas iniciales, no reaparecen o hay aumento del recuento plaquetario se egresa y se envía a la consulta externa.

Consulta externa
Observación y espera en dependencia de las cifras plaquetarias

Si hay empeoramiento del cuadro clínico, comenzar tratamiento con prednisona oral en tabletas  de 5 o 20mgs a 1-2 mg/kg/día VO por 4 semanas, a partir de esta fecha comenzar a disminuir paulatinamente.
Si no hay manifestaciones hemorrágicas y los recuentos plaquetarios son mayores de 20 x 109 /L, no comenzar tratamiento específico. Se debe esperar hasta seis meses.

Si recaída después de haber realizado un primer ciclo de tratamiento esteroideo: recuento plaquetario <20 x 109 /L y manifestaciones hemorrágicas severas se puede intentar otro ciclo de prednisona sola o combinada con otros inmunosupresores como el  Danazol o la  Azatioprina aunque los resultados son a largo plazo. 
La esplenectomía, se indica si: edad mayor de 5 años, cuadro clínico severo, uso de las terapias anteriores sin respuesta clínica-humoral.
Se recomienda la vacunación contra el Streptococcus pneumoniae y Haemophilus influenzae al menos dos semanas antes de la esplenectomía y después mantener las reactivaciones según especificaciones de los fabricantes. Mantener profilaxis con penicilina benzatínica 1 bulbo IM cada 28 días, para evitar infecciones graves. Si alergia a la penicilina se recomienda el uso de eritromicina VO a la dosis establecida o si la vía IM está contraindicada, se pueden utilizar preparaciones de penicilina de administración por vía oral.
Criterios de respuesta clínica
Respuesta completa (RC): recuento plaquetario mayor o igual a 100 x 109/L sin manifestaciones clínicas.
Respuesta (R): recuento plaquetario mayor o igua al 30 x 109/L o un aumento del doble de las cifras iniciales sin manifestaciones clínicas.

No respuesta (NR): recuento plaquetario menor de 30 x 109/L o menor del doble del recuento inicial o con manifestaciones clínicas.

Pérdida de la respuesta completa o de la respuesta: recuento plaquetario menor de 30 x 109/L  o menor del doble del recuento inicial o con manifestaciones clínicas después de haber alcanzado estas respuestas clínicas.

Criterios de alta de consulta externa

Normalización del recuento plaquetario durante un año sin la utilización de ningún tratamiento.

Criterios de PTI primario refractario
Paciente que luego de ser esplenectomizado no alcance la RC o la R, que necesite tratamientos continuos con drogas específicas para evitar manifestaciones hemorrágicas,  que necesite terapias no específicas, como antifibrinolíticos, gomas de fibrina, concentrado de plaquetas, terapia hormonal de forma reiterada para controlar las  manifestaciones hemorrágicas de aparición frecuente.

Criterios de respuesta en casos PTI primario refractario
Paciente que mantenga recuentos plaquetarios en un límite que les permita no tener manifestaciones hemorrágicas y/o sin manifestaciones de toxicidad medicamentosa.
Recién nacido de madre con PTI
Realizar siemprerecuento plaquetario al nacer, si el recuento plaquetario es de >20 x 109/L sin manifestaciones hemorrágicas: observación y mantener sin tratamiento, si el recuento plaquetario es de <20 x 109/L con /sin manifestaciones hemorrágicas: gammaglobulina (Intacglobín) 400 mg/kg/día por 5 días EV en infusiones de 6 horas previa la administración de dipirona, difenhidramina  ó exanguinotransfusión  ó prednisona oral 1-2 mg/kg/día por 2-4 semanas. Si el recuento plaquetario es de <20 x 109/L aún sin manifestaciones neurológicas se debe realizar  ultrasonido cerebral para descartar una hemorragia intracraneal.
Prevención

No existe prevención, sólo en los recién nacidos de madres con PTI debe seguirse el parto y requiere observación y seguimiento inmediato 

Promoción de salud
Esta es una enfermedad relativamente frecuente que afecta en la forma aguda a niños pequeños . Es necesario que el médico del área conozca si tiene algún paciente en su área para que en coordinación con el médico del centro de atención y la familia tenga una calidad  de vida adecuada evitando los traumatismos , las vacunaciones o inyecciones por vía intramuscular 
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