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OPINION DEL TUTOR

La trombocitopenia primaria inmune es una de las principales causas de atencion
por patologias benignas que afortunadamente tienen un de remision espontanea
con o sin terapia en un 80% a 85% de los casos. El 15 a 20% de los casos

restante evoluciona a la cronicidad.

No existen protocolos estandarizados para el manejo la PTI crénica. A pesar de no
contar con muchos elementos diagnésticos, la evoluciébn de los pacientes
presentado en este trabajo es satisfactoria ya que el 90 % de los pacientes esta

Vivo.

Este es el primer trabajo que se realiza para evaluar a los pacientes con PTI
cronica, el cual nos ha aportado conocimientos importantes a tomar en cuenta en

el tratamiento de estos pacientes.

En estos pacientes es mas importante saber que independiente del valor de
plaguetas lo mas importante siguen siendo los datos de sangrado activo y evaluar

de forma individual a cada paciente.

Dra. Androénica Flores

Pediatra- Hematdloga

MSc. En salud publica
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RESUMEN

Se realizé un estudio descriptivo de corte transversal para conocer las
Caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes con diagnostico de puarpura
trombocitopénica inmune crénica atendidos en el servicio de hematologia en el
hospital Manuel de Jesus Rivera en el periodo comprendido del primero de enero
del afio 2006 al 31 de diciembre del afio 2016. La poblacién la constituyeron 250
pacientes de los cuales se obtuvo una muestra de 30 pacientes con evolucién

cronica, los cuales representaron la muestra de estudio.

Los objetivos del estudio fueron describir las caracteristicas sociodemogréficas,
Identificar las caracteristicas clinicas de los pacientes y determinar la evolucion
clinica de los pacientes con purpura trombocitopénica crénica. La informacion fue
obtenida a través de revision de expedientes clinicos de pacientes con diagnostico
de PTI, se analizaron los datos a través del programa SPSS y los resultados se
presentaron en tablas de frecuencia y gréaficos.

El porcentaje de pacientes con diagnostico de PTI que evolucioné a PTI crénica
fue del 12%, Predomind en el sexo femenino, con estado nutricional eutréfico y
procedente de Managua. Los niveles mas bajos de plaquetas fueron menores de
10,000/UL con celularidad C3 y con el 97% de los casos con megacariocitos en
AMO. Las manifestaciones hemorragicas en el 90% de los casos fueron las
manifestaciones mucocutaneas. Solo 2 pacientes cursaron con esplenomegalia y
se realizd esplenectomia a uno de los pacientes. El tratamiento farmacolégico mas
usado fueron los esteroides por via oral. Se encontr6 que en el 76.6% de los
pacientes presentaron al menos 2 episodios de sangrado y de los 30 pacientes,
18 de estos presentaron procesos infecciosos predominando las infecciones
respiratorias y gastrointestinales. En la actualidad el 87% de los pacientes

estudiados aln se encuentran en seguimiento.
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l. INTRODUCCION

La Trombocitopenia Primaria Inmune (PTI) es una enfermedad caracterizada por
una disminucion aislada de la cifra de plaquetas por debajo de 100.000/pl, en
ausencia de wuna causa desencadenante de la trombocitopenia. En
aproximadamente el 10 al 20% de los casos la trombocitopenia no resuelve
después del inicio del cuadro clinico. Si la PTI persiste por mas de 12 meses, se

define como PTI crénico.

La incidencia en las edades pediatricas es de 2 a 8 casos por cada 100,000
nifios. La forma mas frecuente es la aguda en un 85 a 90 % y apenas un 5 a 10%
de los casos presentara PTI cronica; la mayor incidencia de cronicidad es en la
adolescencia. En el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera se diagnostican entre
25 a 40 casos por afio. Desde el afio 2006 hasta el 2016 se reportaron 250 casos
de los cuales el 11% evolucion6 a la forma cronica siendo las edades mas
frecuente de 1 a 4 afios de los cuales el 80% logran su remision y el 18%

evolucionan a cronicidad.

El diagnéstico sigue siendo de exclusion, ya que no hay ningun parametro clinico
ni analitico que permita establecer este diagndstico con certeza. Los sintomas y
signos clinicos son muy variables. El principal problema es el riesgo aumentado de

hemorragia.

En estudios previos se ha identificado factores que puedan asociarse a la
cronicidad; tales como la edad mayor de diez afios, sexo masculino, sintomas de
mas de 2 semanas de evolucion, asi como factores que favorecen a la remision
como recuento plaquetario inicial menor de 10,000 xmm3 y presencia de infeccion

en las 4 semanas previas.

El objetivo del tratamiento es prevenir estas hemorragias con relevancia clinica,
mas que corregir las cifras de plaquetas hasta valores normales. Muchos expertos
consideran que los nifios con PTI sin sangrado no requieren tratamiento,
independientemente del nidmero de plaquetas, aunque precisan un control y

seguimiento estrecho.
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Il. ANTECEDENTES

l. A nivel Internacional

Farfan J.M y colaboradores, en el servicio de Hematologia del hospital de
pediatria, Centro Médico Nacional siglo XXI, México, estudiaron en 1983 a 63
pacientes con PTIc, de los cuales el 62% eran del sexo femenino. Todos los
pacientes recibieron corticoide al inicio, pero solo el 10% respondid a esto. Se
realiz6 esplenectomia a 55 de ellos y de estos 34 tuvieron remision (62%), en los
21 pacientes restantes se volvid a instaurar la corticoterapia a dosis bajas

respondiendo solo 6 de ellos. (6)

Tamary, H y colaboradores en 1994, en el centro médico pediatrico Shneider
Israel, estudiaron a 92 nifios con PTI aguda y encontraron que el 18.2% no recibio
tratamiento, el 63.3% recibié Unicamente esteroides y 18% recibio esteroides mas
una de las siguientes alternativas: dosis altas de inmunoglobulinas, esplenectomia
o terapia inmunosupresora, el 63.6% lograron remisiébn completa, cinco pacientes

(22.7%) tuvieron remision parcial y 22 pacientes (24% un curso cronico). (7)

Stefan R. y colaboradores en 1997, realizaron un estudio retrospectivo sobre PTI
en el servicio de hematologia pediatrica en el bloque materno infantil del Hospital
escuela de Honduras en el periodo comprendido de 1986 a 1996. En el que se
revisaron 174 historias clinicas de pacientes con PTI. En los grupos de edad se
encontré que la mayor frecuencia de la enfermedad se encontré en menores de 6
afos; no hubo diferencias significativas en cuanto al sexo; las manifestaciones
clinicas de trombocitopenia fueron en un 95% equimosis y petequias, solo se
encontraron 2 pacientes que fallecieron por hemorragia del SNC. La evolucién
clinica de la enfermedad fue predominantemente aguda en el 87% y cronica en el
13% de los pacientes. (9)

Calleja M.L. y colaboradores estudiaron las caracteristicas cinicas de los nifios

diagnosticados con PTI crénica en Hospital infantil Universitario nifio Jesus,
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Madrid Espafa, entre los afios 2003 y 2008 y obtuvieron que 10 de los 42
pacientes (23.8%) lograron remision completa con esplenectomia y 25% lo
hicieron sin ella. (14 remisiones completas y 11 parciales). En casi el 20% de los
pacientes diagnosticados como PTI crénica se logré remision en 6 a 12 meses del

diagndstico inicial de PTI. (26)

Cristian Sotomayor y colaboradores en el 2006, en Chile, estudiaron las
caracteristicas clinicas de 52 nifios con PTI, encontrando una media de edad de
4.4 afos, el recuento de plaquetopenia fue menor de 20,000 x mm3 en el 61.5%.
No hubo hemorragia del SNC. Se manejé con observacion clinica en el 65.3%,
corticoides en un 32.7% e inmunoglobulinas endovenosas con esteroides en el
2%. El 21.2% presentd curso crénico asociado a recuento plaquetario a los 15
dias menores de 20,000 x mma3. (10).

Il. A Nivel Nacional
Barbosa, B. y Malta, L., realizaron estudio retrospectivo de 71 pacientes con PTI,
diagnosticados en el hospital infantii Manuel de Jesus Rivera, en el periodo
comprendido enero del afio 1988 y diciembre del afio 1990; encontrando que el
grupo etario mas representativo fue el de los 3-6 afios de edad (42%), predomind
el sexo masculino con una relacién 1:4, con respecto al femenino. El tratamiento
recibido fue Prednisona a dosis convencional en el 82% de los casos, a dosis altas
en el 8%, Metilprednisolona en el 3%, Prednisona mas esplenectomia en el 1% y
Prednisona mas inmunoglobulina en el 1% de los casos. El 4% curd

espontaneamente, el 86% con corticoides y el 7% no presento curacion. (5)

Mejia, F. realizd estudio en el periodo comprendido de enero del afio 2008 a
diciembre 2011, “Los Factores de riesgo asociados en el desarrollo de purpura
trombocitopénica inmune crénica en los pacientes del servicio de hematologia del
HIMJR”, concluy6 que el sexo predominante fue el femenino, con una media de
edad de 1 a 4 afios, con mas frecuencia cursaban con plaguetopenia severa. En el

33.6% (48) desarrollaron la forma cronica. El sexo, estado nutricional y la
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presentacion estdndar al momento del ingreso no tuvieron significancia estadistica
para desarrollar PTI crénica. La edad mayor de 10 afios, los sintomas mayores a 2
semanas de evolucién, y plaquetas menores a 10,000 x mm3 fueron los factores
de riesgo en el que se encontré significancia estadistica. Con un Score predictivo,

con OR de 8.5 para PTI cronica. (6)

Barrios D. realiz6 un estudio prospectivo con los pacientes diagnosticados como
parpura trombocitopénica idiopatica del HIMJR desde el 1 de enero al 31 de
diciembre del afio 2015, en el que se pretendi6 utilizar un score predictivo para
pronéstico de cronicidad. Los resultados encontrados: la media en los pacientes
fue de 5.3 afios, predominé el sexo masculino en el 54.7%, mayormente
procedieron de Managua y el 84.4% era eutréfico. Sélo hubo significancia
estadistica para cronicidad al asociar el tiempo de evolucion de los sintomas de 2
semanas 0 mas, con valor de p 0.013. No encontrandose significancia estadistica
en el resto de los componentes del score. El OR estimado reflejo que habia 3.7
veces mas probabilidad de evolucion a cronicidad con una puntuacion <9 puntos;
sin embargo este punto de corte tiene baja sensibilidad, por su bajo valor
predictivo positivo: 22. 8%. Otros puntos de corte <5 puntos mostraron tener
mayor sensibilidad y especificidad para predecir la cronicidad. Se concluy6 que la
utilidad del punto de corte < 9 puntos en el score para predecir cronicidad, es
moderada. Este punto de corte en nuestro medio cuenta con una limitada
capacidad para discriminar el nivel de riesgo a cronicidad por su bajo valor

predictivo positivo.
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1. JUSTIFICACION

La trombocitopenia primaria Inmune es una enfermedad diagnosticada con
frecuencia en el Hospital Infantii Manuel de Jesus Rivera, siendo el motivo de
consulta las manifestaciones hemorragicas que no suelen poner en riesgo la vida
del paciente. Aunque se ha visto que la evolucion natural de la enfermedad es

satisfactoria, existe una minoria que evoluciona a la cronicidad.

Este estudio lograra un enriquecimiento sobre el comportamiento clinico
epidemioldgico de esta patologia en Nicaragua; también nos permitir4 evaluar qué
porcentaje de pacientes evolucionan a la cronicidad, y determinar los factores que
influyen en ello, manifestaciones hemorragicas mas frecuentes de acuerdo al
nivel de plaguetopenia, y la evolucion actual de estos pacientes. Todo esto con el
fin de mejorar la supervivencia y calidad de vida de los pacientes y nos permitiria
establecer un protocolo de diagndstico, clasificacién adecuada y seguimiento de

estos pacientes.
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V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢, Cudles son las caracteristicas clinicas y evolucibn de los pacientes con
diagnostico de Trombocitopenia Primaria Inmune Croénica atendidos en el servicio
de Hematologia en el Hospital Infantil Manuel de Jesis Rivera en el periodo

comprendido del 1 de enero del afio 2006 al 31 de diciembre del afio 20167

10
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V. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas y evaluar la evolucién de los pacientes con

diagnostico de Trombocitopenia Primaria Inmune Cronica.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir las caracteristicas sociodemograficas de la poblacion en estudio.
2. ldentificar las caracteristicas clinicas de los pacientes en estudio.
3. Determinar la evolucion clinica de los pacientes con Trombocitopenia

Inmune Crodnica.

11
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VI. MARCO TEORICO

La Trombocitopenia Primaria Inmune (PTI) es una enfermedad caracterizada por
una disminucion aislada de la cifra de plaquetas por debajo de 100.000/ul, en
ausencia de una causa desencadenante de la trombocitopenia. La denominacion
previa de parpura trombocitopénica idiopatica se sustituyd por inmune debido a la
importancia de los mecanismos inmunologicos de destruccion de plaquetas
mediada por auto anticuerpos y linfocitos T en su patogenia. Actualmente se

recomienda la denominacién de Trombocitopenia Inmune Primaria.

En marzo de 2009 se publicaron las recomendaciones de estandarizacion de la
terminologia, definiciones y criterios de respuesta de la PTI para adultos y nifios.
Este consenso fue establecido por expertos europeos y americanos. Su objetivo
es la utilizacién de un lenguaje comun para evitar la heterogeneidad previa de los
diferentes estudios y publicaciones. Se elimina el término de purpura porque el
sangrado cutaneo 0 mucoso esta ausente 0 es minimo en algunos pacientes. Se
mantiene el acronimo Immune ThrombocytoPenia (ITP) y PTI en castellano, por su

amplia difusion y utilizacién previa®.

Posteriormente, en enero de 2010 se publicé el consenso internacional para el
diagndstico y manejo de la PTI. El diagndstico sigue siendo de exclusién, ya que
no hay ningan parametro clinico ni analitico que permita establecer este
diagnéstico con certeza. Los sintomas y signos clinicos son muy variables. El
principal problema es el riesgo aumentado de hemorragia. No siempre hay una
correlacion exacta entre la cifra de plaquetas y las manifestaciones hemorragicas,

aunque estas son mas frecuentes por debajo de 10.000/ul.

La mayoria de los pacientes estan asintomaticos o tienen petequias, hematomas o
equimosis aislados en piel 0 mucosas. Sin embargo, algunos casos pueden sufrir
hemorragias mas graves a nivel cutdneo, mucoso, gastrointestinal o incluso
intracraneal (0,1-0,5%). La denominacion PTI grave se reserva para los pacientes

con manifestaciones hemorragicas clinicamente relevantes.

12
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El objetivo del tratamiento es prevenir estas hemorragias con relevancia clinica,
mas que corregir las cifras de plaguetas hasta valores normales. Las decisiones
terapéuticas se deben tomar en funcibn de mdltiples factores y las
recomendaciones basadas exclusivamente en las cifras de plaquetas son muy
controvertidas. Muchos expertos consideran que los nifios con PTI sin sangrado
no requieren tratamiento, independientemente del nimero de plaquetas, aunque
precisan un control y seguimiento estrecho. En caso de sangrado o en
circunstancias de riesgo, se aconsejan tratamientos que produzcan un rapido

ascenso de los recuentos de plaquetas para prevenir o frenar las hemorragias.

Un concepto importante es evitar tratamientos innecesarios, potencialmente
toxicos, en pacientes asintomaticos o con descensos moderados de las plaguetas
y conseguir una adecuada calidad de vida con la minima toxicidad asociada a la
terapia. El tratamiento de las PTI persistentes o crénicas es complejo y se

plantean diferentes alternativas médicas o quirdrgicas.
EPIDEMIOLOGIA

La incidencia en las edades pediatricas es de 2 a 8 casos por cada 100,000 nifios.
La forma mas frecuente es la aguda en un 85 a 90 % y apenas un 5 a 10% de los
casos presentard PTI crénica; la mayor incidencia de cronicidad es en la
adolescencia. A nivel nacional se diagnostican entre 25 a 40 casos por afio siendo
las edades mas frecuente de 1 a 4 afios de los cuales el 80% logran su remisién y

el 18% evolucionan a cronicidad.
ETIOLOGIA

En la Trombocitopenia Primaria Inmune de la infancia (PTI), se cree que un
antigeno virico activa la sintesis de anticuerpos que pueden reaccionar con el
antigeno virico depositado sobre la superficie plaquetaria o0 que pueden
depositarse sobre ésta en forma de inmunocomplejos antigeno-anticuerpo virico.

Por el contrario, la PTI del adulto se produce generalmente por la generacion de

13
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anticuerpos dirigidos contra antigenos estructurales plaquetarios (como auto

anticuerpos). (8)

Los pacientes con PTI cronica presentan un proceso auto inmunitario por
anticuerpos que se dirigen contra antigenos situados en el complejo de la
glucoproteina 1l b — Ill a o de la glucoproteina Ib—IX. La trombocitopenia auto
inmune es consecuencia de una destruccion plaquetaria acelerada mediada por
Caracteristicas Clinicas y Epidemioldgicas de pacientes con Trombocitopenia
Autoinmune y anticuerpos anti plaquetarios. (9) Por lo tanto, la trombocitopenia
inmune cronica del adulto, es un desorden autoinmune manifestado por
trombocitopenia proveniente de los efectos de anticuerpos anti plaquetarios y

citotoxicidad plaquetaria mediada por linfocitos T.
FISIOPATOLOGIA

La patogenia de la Trombocitopenia Primaria Inmune (PTI) no se comprende
completamente, muchos episodios ocurren luego de una infeccién viral o una
inmunizacion; apareciendo en un periodo de 1 a 6 semanas después. Hay
destruccion excesiva de plaquetas recubiertas por auto anticuerpos dirigidos
contra antigenos de la membrana plaquetaria. La presencia de anticuerpos
antiplaquetas en la PTI fue demostrada por vez primera por Harrington et al., en el
afio de 1951. (11) Se ha demostrado que la destruccién de plaguetas se lleva a
cabo en los macréfagos del sistema reticulo endotelial, pero todavia no se

conocen los mecanismos inmunolégicos involucrados en la destruccién.

Los estudios en humanos sugieren que existen diferencias en la patogénesis de la
PTI aguda y croénica, particularmente al nivel de células T reactivas; por ejemplo,
una elevada actividad de Th (CD4+) con actividad reducida T supresora (CD8+)
concomitante en la forma crénica, pero en la forma aguda no se ha encontrado
predominio de algun fenotipo especial, e incluso puede haber disminucion de

CD4+. La proliferacion de linfocitos inducida por diferentes mitégenos se

14
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encuentra elevada en los pacientes con PTI crénica, pero disminuida en los

pacientes con PTI aguda. (11)

Mediante diversas técnicas de laboratorio se ha podido demostrar la presencia de
auto anticuerpos en el suero de hasta el 80% de los pacientes con PTI. La
mayoria de los anticuerpos estan dirigidos contra epitopos de glucoproteinas de la
membrana plaquetaria, principalmente el complejo GPlIb-llla, Ib-IX, la-lla, IV y V.
En la mayoria de los pacientes se encuentran mezclas de anticuerpos que
reaccionan con mas de una glucoproteina. La clase de inmunoglobulina
involucrada es 1gG en el 92% de los casos, la subclase IgGl es la mas frecuente
(82%). Se ha demostrado la fijacibn de complemento hasta C3b en casos muy
raros. El comportamiento de los anticuerpos antiplaquetas en la fisiopatologia de
la enfermedad es controversial; sin embargo, en general se esta de acuerdo en
que el titulo de éstos disminuye en pacientes que estan en remision y aumenta en

periodos de recurrencia de la enfermedad. (12)
Mecanismos celulares y bioquimicos
Linfocitos T:

Hay evidencia que sugiere que en la PTI cronica la produccion de estos auto
anticuerpos anti-plagueta esta bajo la influencia de varios mecanismos anormales
mediados por linfocitos, por ejemplo: una elevada actividad de Th (CD4+) con
reduccion concomitante de la actividad T supresora (CD8+). Sin embargo, da la
impresion de que las condiciones en la PTl aguda son diferentes y no se ha
encontrado predominio de algun fenotipo especial, o incluso puede haber

disminucién de CD4+.

Se ha encontrado un numero elevado de linfocitos TCRgd+. Existiendo una
correlacion positiva entre este heterodimero en la membrana de los linfocitos T y
el grado de trombocitopenia. La presencia de este heterodimero puede ser
importante en la patogénesis de la PTI, por lo menos en algunos pacientes. Los

genes involucrados en el rearreglo del TCR son los genes Vb 3,6.10, 13.1y 14. La
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proliferacion de linfocitos inducida por diferentes mitdégenos (PHA, Con A, PWM)
generalmente se encuentra elevada en los pacientes con PTI crénica, pero en los
pacientes con PTA aguda se encuentra disminuida. Los pacientes con PTI crénica
gue no responden al tratamiento con esteroides o esplenectomia tienen esta
respuesta blastogénica reducida comparada con los pacientes que si responden.

(13)

La citocina IL-2 es producida por linfocitos T activados, su funcion es la de factor
de crecimiento para otros linfocitos, ademas de estimular a otros linfocitos T,
también estimula a linfocitos B para la produccion de los anticuerpos. En general,
se ha encontrado aumento en la produccion de IL-2 en la PTI aguda y crénica,
aunque esta sobreproduccion no se debe a un aumento en la cantidad de

linfocitos T CD4+, sino a una actividad intrinseca diferente. (14)

También se ha demostrado la interaccion de células Th con células presentadoras
de antigeno como el estimulo primario para la produccion de anticuerpos anti-
plagueta en estos pacientes. Los pacientes con PTI crénica estable tienen niveles
normales de células natural killer (NK), mientras que aquellos pacientes que tienen
parpura activa presentan un aumento en el nimero de células NK y este aumento
es mas acentuado en los pacientes refractarios al tratamiento con esteroides o
esplenectomia. Ademas del aumento en cantidad, también esta incrementada la
respuesta proliferativa de estas células.

Los niveles plasmaticos de factor estimulante de colonias de macréfagos (M-CSF)
se encuentran normales en los pacientes con PTI cronica estable, moderadamente
aumentados en los pacientes con PTI activa, y muy aumentados en aquéllos con

PTI severa y refractaria.

Se ha postulado que la respuesta de citocinas en la PTI crénica es tipo Thl ya que
los niveles séricos de IL- 2, IFNg e IL-11 estan elevados; mientras que IL-4 esta
disminuida. El aumento de IL-11 puede deberse a la gran cantidad de plaquetas

gue se estan produciendo por megacariocito. También el receptor soluble de IL-2
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(sIL-2R) estd aumentado en el plasma de los pacientes con PTI aguda o crénica, y

no responde al tratamiento con metilprednisona en pacientes con PTI crénica.

La trombopoyetina puede estar normal o disminuida en los pacientes con PTI,
pero aumentada en los pacientes con otras causas de trombocitopenia no

inmunoldgicas.
Medio ambiente

Los anticuerpos en contra de las plaguetas a menudo aparecen después de una
infeccion viral o bacteriana provocando la eliminacion de estas células. La
enfermedad viral puede cambiar la respuesta inmune compleja del hospedero a
diferentes niveles y en las infecciones bacterianas se da el fenomeno de
adherencia inmune. En relacién con infeccion viral se han reportado varios
ejemplos de mimetismo molecular entre proteinas virales y proteinas humanas. En
la colitis ulcerativa se ha presentado purpura secundaria, y se ha podido
demostrar la presencia de anticuerpos unidos a las plaquetas, que desaparecieron
después de la remision de la colitis. Se considera que hay inmunoestimulacién por
Score predictivo para trombocitopenia Primaria Inmune crénica antigenos
luminares de la mucosa intestinal y una inmunorregulacion alterada o tal vez

mimetismo molecular.
MANIFESTACIONES CLINICAS

Clinica cutanea

Clinica cutdneo-mucosa

Sangrado activo

Epistaxis que precisa taponamiento
Hematuria

Hemorragia digestiva macroscépica

Menorragia

N N N N N N

Gingivorragia importante

17
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v' Cualquier hemorragia con riesgo razonable de precisar trasfusion de

hematies
v Factores de riesgo hemorragico
v' Hematuria
v TCE, politraumatismo previo
v Antiagregantes hasta 7-10 dias antes
v Diatesis hemorragica: coagulopatia, vasculitis
Clasificacion segun el grado de plaguetopenia
Grado Plaguetas Sintomas Signos
Leve = 50,000/ mm3 Ninguno Ninguno
30,000-50,000/mm3 Sangrado con Equimosis en
Moderado minimos lugar del
traumatismos traumatismo
Severo 10,000-30,000/mm3 Sangrado Petequias y
espontaneo equimosis mas
prominentes en
extremidades
Muy severo <10,000/mm3 Hematuria Parpura
espontanea, generalizada,
sangrado de epistaxis,
mucosas, riesgo sangrado de
de hemorragia en tracto
S.N.C gastrointestinal y
S.N.C

18
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Fuente: Baez Lacayo Luis. 2007. Normas de Hemato-Oncologia pediatrica.
Hospital Manuel de Jesus Rivera. lra edicién. Editorial nuevo amanecer.

Managua, Nicaragua. 1:37-42.

DIAGNOSTICO

Generalmente es incidental durante un hemograma realizado por un problema no
relacionado; y se considera de exclusion. Deben estar presentes los siguientes

cuatro requisitos:

1. Trombocitopenia (recuento plaguetario menor de 100 000/L).

2. Ausencia de enfermedad infecciosa aguda concomitante (mononucleosis
infecciosa, hepatitis).

3. Ausencia de patologia sistémica de base (lupus eritematoso sistémico,
sindrome de inmunodeficiencia adquirido, linfoma).

4. Megacariocitos normales o aumentados en meédula Osea. Este ultimo
criterio puede ser reemplazado por la ocurrencia de remision completa
espontdnea o inducida por inmunoglobulina G intravenosa (IgG-IV) en
aquellos pacientes a los que no se les haya realizado punciéon de médula

Osea.

Es muy importante realizar una buena historia clinica y examen fisico. El propdsito
principal de la historia clinica es evaluar el tipo, gravedad y duracién del sangrado,
antecedentes de hemostasia en cirugias previas y embarazo, historia de
transfusiones, uso de medicamentos (heparina, quinidina, sulfonamidas, aspirina),
ingesta de alcohol, antecedentes heredofamiliares de trombocitopenia,
pseudotrombocitopenia, sintomas sistémicos de trastornos autoinmunes,

enfermedad gastrointestinal, uroldgica o del sistema nervioso central.

El examen fisico debe estar dirigido al tipo y la gravedad de la hemorragia,

(incluyendo hemorragias de la retina). Se debe excluir otras causas de
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MANAGUA

trombocitopenia. La esplenomegalia, por ejemplo, proporciona evidencia en contra

de PTI donde 97% de los pacientes con PTI presentan bazo de tamafio normal

después de un examen fisico.

Los estudios detallados a continuacion son los recomendados, por considerarse

bésicos para un diagndstico y seguimiento adecuados. Obviamente esta lista no

excluye otras pruebas adicionales que puedan efectuarse o consideren oportunas

en los diversos Centros:

v
v

<\

Hemograma y recuento de reticulocitos.

Morfologia en sangre periférica con revision por persona experta de
hemostasia: tiempo de protrombina (TP), tiempo de tromboplastina
parcial activado (TTPA), tiempo de trombina (TT), fibrinbgeno, Rh y
Coombs directo.

Inmunoglobulinas.

Estudio microbiol6gico de: citomegalovirus (CMV), virus de Epstein Barr
(EBV), parvovirus B19, herpes simple, herpes 6, virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), hepatitis By C.

Bioquimica hematica: GOT, GPT, LDH, glucosa, urea, creatinina.
Control de hematuria microscopica.

Estudio morfoloégico de médula 6sea por puncion aspirativa.

Exploraciones adicionales

Indicadas en pacientes en los que no remite espontdneamente o no responden al

tratamiento.

v

v

Estudio morfolégico de médula 6sea por puncion espirativa si no se hizo
previamente. Valorar la realizacion de biopsia, inmunofenotipo y
citogenética para completar el estudio.

Poblaciones linfocitarias.

v' Anticuerpos antinucleares y opcionalmente otros estudios de

autoinmunidad.
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v Estudio de colagenopatias. En mayores de 10 afios. Adecuarlo a cada
paciente (sexo femenino, mayor edad al diagnéstico, trombocitopenia
moderada al diagnostico, etc.)

v' Serologia para VIH, hepatitis B (VHB) y C (VHC), Helicobacter pylori,
virus de Epstein Barr (VEB), Citomegalovirus (CMV). Segun la edad del
paciente.

v Anticuerpos antifosfolipidos. Especialmente en mayores de 10 afios.

v Anticuerpos antitiroideos. Especialmente en adulto.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

v

SR N N N SR N NN

Dentro de las patologias que se deben descartar antes de asignar a la PTI
como diagnéstico se encuentran: aumento en la destruccion de plaquetas,
produccion deficiente de plaquetas, defectos en el consumo y secuestro
tales como hiperesplenismo, quemaduras, hipotermia. (15)

Causas de trombocitopenias asociadas a otras citopenias

Leucemias, aplasia, sindromes Mielodisplasicos. mielofibrosis. anemia
megaloblastica, drogas (quimioterapia, bebidas con quinina, abuso de
alcohol etc.), hiperesplenismo.

Trombocitopenia aislada

PTI secundarias:

Inmunes: Colagenopatias, tiroiditis. Sindrome de Evans

Drogas (heparina, penicilina, abciximab, etipfibatide, tirofiban, sales de oro).
Infecciosas: HIV. Hepatitis. MNI. H.Pylori. Otras infecciones.

Neoplasias: Sindrome linfoproliferativos. CID, Coagulopatia por consumo.
Purpura postranfusional

Insuficiencias medulares: Tratamiento antirretrovira, amegacariocitica
congénita, Fanconi.

Trombocitopatias hereditarias: SmeWiskott-Aldrich. Von Willebrand2b.

Enfermedades relacionadas a MHY9. Bernard Soulier.

TRATAMIENTO
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Conducta expectante

Se considera una medida valida debido a que el curso clinico de la PTI en nifios
es autolimitado y benigno, usualmente con sintomas leves y bajo riesgo de
complicaciones hemorragicas severas (menos de 3%), donde desde un 60-80%
de los pacientes resolveran su padecimiento en los meses subsecuentes. Es
importante indicar a los padres del nifio afectado sobre las restricciones
temporales como evitar procedimientos invasivos (cirugias o extracciones
dentales), uso medicamentos como aspirina y evitar deportes de contacto para
prevenir accidentes como trauma craneoencefélico o contusiones. Deben recibir
tratamiento aquellos pacientes con PTI de reciente diagndstico con plaguetas
menores a 20.000/L que no presenten sangrado activo, o aquellos que presenten

hemorragias activas y corra peligro su vida.

Tratamiento de PTI Persistente y Croénica:

En nifios, el manejo médico es preferido por encima de la esplenectomia en
pacientes con PTI persistente; como opciones se pueden mencionar
corticosteroides orales (dexametasona en pulsos o prednisona VO), Ig IV y Anti-D
IV. Dosis altas de prednisona a 4mg/kg/dia por 4 dias, Ig a 0.81mg/kg IV o Anti-D

75mg/kg IV dados de forma intermitente segun la necesidad clinica. (15,16)

La esplenectomia se considera de tercera linea, produciendo normalizacion de las
plaguetas hasta en un 70%. En nifios es mejor postergar esta cirugia hasta que
cumplan 10 afios, si no fuera factible se puede realizar después de cumplidos los
5 afos, esto debido a que el riesgo de infeccion postesplenectomia es
inversamente proporcional a la edad del paciente.

En casos refractarios, se podria intentar tratamientos alternativos con ciclosporina,
ciclofosfamida, azatioprina, interferén alfa, vincristina o danazol aunque hay poca

experiencia con el uso de estos medicamentos en pacientes de edad pediatrica.
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Incluso la combinacién de terapia IV en forma aguda més terapia VO de
mantenimiento ha mostrado beneficio en nifios y adultos con PTI refractaria

primaria o secundaria con pocos efectos adversos. (17,19)

Tratamiento de emergencia

En casos donde la vida del paciente corra riesgo inmediato, como hemorragia
intracraneal o intrabdominal, se puede utilizar metilprednisolona a 30mg/kg IV
(méximo 1gramo) en 20 a 30 minutos, y repetir dosis por 2 a 3 dias consecutivos.

La utilizacién de Ig IV a 1g/kg/dosis es valida en casos de plaquetopenia de menos
de 20.000/L. (19)

La transfusion continua de concentrado de plaquetas a 1U por cada 10kg de peso
en infusién puede ser utilizada para aumentar el conteo de plaquetas, obteniendo
una mayor supervivencia si se utiliza inmediatamente después de la infusién con
Ig IV.

Se puede considerar el caso de esplenectomia de urgencia o cirugia en el sitio de
sangrado. El uso de Factor Vlla recombinante como medida terapéutica se podria

considerar en situaciones criticas. (19)

Nuevas opciones terapéuticas El Rituximab es un anticuerpo monoclonal humano
quimérico dirigido contra el antigeno CD20 expresado en Linfocitos B maduros y
Pre-B, eliminando las células B circulantes productoras de los autoanticuerpos. Se
ha obtenido hasta un 33% de resolucion completa del cuadro. Algunos estudios
con pacientes pediatricos con PTI cronica han visto tasas de respuesta importante
con dosis Unicas, pese a esto faltan estudios que tomen en cuenta efectos
adversos reportados como Leucoencefalopatia multifocal progresiva, reactivacion
de hepatitis B y enfermedad del suero. (20)
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El Romiplostin es un “pepticuerpo” (péptido recombinante unido a un fragmento Fc
de una IgG) que estimula de forma competitiva los receptores de TPO, llevando a
proliferacion y diferenciacion de los megacariocitos y a un aumento del conteo de
plaguetas. Ya fue aceptado por la FDA en 2008 para su uso en adultos con PTI
cronica; aunque su uso en menores de 18 afios no esta claro, algunos estudios
preliminares en nifios han mostrado eficacia y seguridad aunque faltan estudios

gue demuestren clara seguridad. (21)

El Entrombopag es un agonista sintético del receptor de TPO en su dominio trans
membrana de administracién oral que aumenta la proliferacibn de megacariocitos
y la diferenciacién de las células progenitoras de la médula 6sea. Tiene varios
estudios que han mostrados su efectividad y ya ha sido aprobado por la FDA para
casos de PTI cronica en adultos con mala respuesta a terapias convencionales y
esplenectomia y con alto riesgo de sangrado. Actualmente no existe evidencia que
avale su uso en pediatria, por lo que no es parte de esta recomendacion. Estudios
futuros nos orientaran sobre el uso de éstos farmacos en la poblacién pediatrica.
(22)

Criterios de respuesta al tratamiento

« Remision completa (RC): recuento igual o superior a 100.000/pl
mantenido mas de seis semanas tras la supresion del tratamiento.

« Remision parcial (RP): elevacidon sobre la cifra inicial con recuento entre
30.000 y 100.000/ul mantenido mas de seis semanas tras la supresion del
tratamiento.

e Ausenciade respuesta (AR): no se modifica clinica ni biolégicamente.

o Respuesta transitoria (RT): mejoria inicial (clinica o bioldgica) con nueva
clinica o recuento inferior a 30.000/ul antes de seis semanas de haber
finalizado el tratamiento.

« Recaida (REC) recuento inferior a 30.000/pl después de seis semanas de
haber finalizado el tratamiento, habiéndose obtenido previamente una

remision completa (RC) o parcial (RP).
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EVOLUCION Y PRONOSTICO

No existen en la actualidad indicadores clinicos o de laboratorio que al momento
del diagndstico nos permitan predecir con certeza cual serd la evolucion. Sin
embargo, existen varios factores de distinto valor predictivo: el principal es la edad.
Los nifios menores de 12 meses constituyen un grupo de prondéstico especial,
caracterizado por corta duracion de la enfermedad y un elevado porcentaje de
remisiones, (90%), que no son influenciadas por otros factores prondsticos.

Por el contrario en los pacientes mayores de 9 afios de edad la enfermedad pasa
a cronicidad en més del 50% de los casos. Se ha descrito un puntaje que parece
un alto valor predictivo. EvallGa 6 factores al ingreso, con diferente puntuacién para

cada uno de ellos.

Menos de 24 dias de evolucion al diagndstico (5 puntos).

Edad menor de 10 afios (3 puntos).

Antecedente de infeccion en las 4 semanas previas (2 puntos).
Recuento plaquetario menor de 10 x10°/1 (2 puntos)

Purpura himeda (2 puntos).

AN N N N IR

Género masculino (1 punto).

Los puntajes de (10 a 14) mostraron un alto valor predictivo (aproximadamente
80%), para PTI aguda.
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VIl. DISENO METODOLOGICO
Tipo de estudio
Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo, de corte transversal.
Area de estudio

El estudio se realiz6 en la ciudad de Managua en el Hospital Infantil Manuel de
Jesus Rivera ubicado en el barrio Ariel Darce. Este es un hospital de referencia
nacional para pacientes hematoldgicos en el que se atiende tanto pacientes
hospitalizados como pacientes ambulatorios.

Universo

Lo constituyeron los 250 pacientes con diagndstico de purpura trombocitopénica

inmune diagnosticados entre el 1 de enero del 2006 al 31 de diciembre del 2016.
Muestra

La constituyeron 30 pacientes diagnosticados como PTI crénica durante el

periodo de estudio que cumplieron con los criterios de inclusion.
Criterios de inclusion

Se incluyeron los pacientes con diagnostico de trombocitopénica cronica en el
servicio de Hematologia del Hospital Infantil Manuel de JesuUs Rivera durante el
periodo de estudio y en los que se haya excluido otras causas de trombocitopenia
al momento de clasificarse como PTI cronica o que durante su seguimiento no

presente otra sintomatologia mas que la plaguetopenia.
Criterios de exclusion

Se excluyeron aquellos pacientes que evolucionaron a otras patologias antes de
clasificarse como PTI Cronica, o que el expediente clinico se encontraba

incompleto.
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Técnicay procedimiento

La informacién se obtuvo a través de una ficha de recoleccion de datos (anexo
No.1), previamente disefiada y posteriormente corregido y validado de acuerdo a
sugerencias y necesidades. La informacion se recolecté a través de una fuente

secundaria siendo estos los expedientes clinicos.
Plan de recoleccion de la informacion

Se solicitd la autorizacién del servicio de Hematologia para la realizacion del
estudio, luego de manera escrita se envio la solicitud al servicio de estadisticas
para revision de expedientes clinicos de los pacientes con diagnéstico de PTI

cronica durante el periodo de estudio.
Procedimiento de Recoleccién de la Informacion

Se realiz6 el llenado de la ficha de recoleccion de datos mediante revision de

cada uno de los expedientes clinicos.
Procesamiento y Andlisis de la Informacion

Se efectuara a través del programa SPSS. Los resultados se presentaron de
acuerdo a objetivos mediante tablas de frecuencia y graficos auxiliados de los

programas Microsoft Excel y Microsoft Word.
Aspectos éticos.

La revision de expedientes clinicos y los datos obtenidos seran utilizados de
manera cientifica solo para fines de dar cumplimiento a los objetivos de este
estudio. Los datos personales de los pacientes sujetos a estudio no seran

divulgados.
Variables

Se establecieron variables de acuerdo a los objetivos especificos, siendo las

siguientes:
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Para las caracteristicas sociodemograficas:

v
v
v
v

Edad al diagnostico
Sexo
Estado nutricional

Procedencia

Para las caracteristicas clinicas:

NN N N N N N

Clasificacion de la plaquetopenia
Aspirado de medula 6sea
Presencia de megacariocitos
Manifestaciones hemorragicas
Presencia de esplenomegalia
Tratamiento médico

Tratamiento quirargico

Para la evolucion clinica:

v
v
v

NuUmero de ingresos por sangrado
Presencia de infecciones

Evoluciéon actual
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OPERACIONAZILACION DE LAS VARIABLES

Variable

Concepto

Valores

Edad al diagnéstico

Tiempo en afnos
transcurrido desde el

nacimiento hasta el

Menor de 5 afios
6 a 10 afnos

11 a 14 afios

diagnostico
Sexo Caracteristicas Masculino
fenotipicas en relacibn a | Femenino
genitales externos
Estado nutricional Nivel nutricional segun Eutrdfico
tablas peso para edad (entre Z+2 'y Z2)
Sobrepeso

(por encima de Z+2)
Desnutricion
(por debajo de Z-2)

Desconocido

Procedencia

Area geogréfica en la

gue reside

Todos los departamentos de

Nicaragua

Clasificacion de la
Plaquetopenia

Clasificacion segun el
conteo de las plaquetas
al momento de su

diagnaostico

Leve: mayor a 50,000
Xxmm3

Moderado: entre 30-
50,000 x mm3

Severo: entre 10-30,000
X mm3

Muy Severa: menor de

10,000 x mm3
Aspirado de médula 6sea Extraccion de la médula | C1
Osea para su respectivo | C2
estudio C3

C4
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Desconocido

Megacariocitos

Forma inmadura de las

plaquetas

Si
No

Manifestaciones

hemorragicas

Presencia de
Hemorragias en el
paciente

gue ponen de manifiesto

la enfermedad

Manifestaciones:
Cutanea
Cutaneo-mucosa
Sangrado activo
Hematuria
Sangrado digestivo

Metrorragia

Esplenomegalia

Aumento del tamano del

bazo

Si
No

Tratamiento médico

Terapéutica que

recibio el paciente

Sin tratamiento

Esteroides por via oral
Transfusiones:

Paquete globular/Plaquetas
Metilprednisolona a

dosis altas

Gammaglobulina

Tratamiento quirdrgico Procedimiento quirdrgico | Si

(esplenectomia) en el que se extrae total | No
o parcialmente el bazo

Ingresos por sangrado Numero de Ninguno
hospitalizaciones por laz2
sangrado en el ultimo 3 0mas
afo

Presencia de infecciones Presencia de procesos | Si
infecciosos No

Evoluciéon actual

Estado actual en el que

se encuentra el paciente.

En seguimiento

Fallecido

30



Caracteristicas Clinicas y Evolucion de Pacientes con Trombocitopenia Inmune HIMJR 2006- 2016

VIll. RESULTADOS
En relacion alas caracteristicas sociodemogréaficas:

Se encontré6 que de los 250 pacientes con diagnéstico de PTI el 12% (30),

evolucionaron a PTI cronica. (Ver Gréaficol).

Las edades al momento del diagndstico fueron menores de 5 afios con 46.6%
(14), de 6 a 10 aflos el 43.4 % (13) y de 11 a 14 afios 10 %. (3), (Ver tabla 1).

El sexo méas frecuente fué el femenino. Representado por el 53% (16), de los

pacientes y masculino con el 47% (14), de los casos. (Ver grafico 2).

En cuanto al estado nutricional, el 90% (27), de la poblacién se encontré eutréfica
y el 10% (3), en sobrepeso. (Ver tabla2). EI 70% (21), de los pacientes procedia
de Managua, seguido de Granada con el 10% (3) luego, Masaya y Ocotal con el
6.7% (2) respectivamente, el 3.3% (1), procedian de RAACN vy lebn
respectivamente. (Ver grafico3).

En relacion a las caracteristicas clinicas:

Encontramos que el 46.7% (14), presenté valores de plaquetas inferiores a
10,000, el 30% (9), valores de plaquetas entre 30,000 y 10, 000 el 13.3% (4) con
plaguetopenia mayor de 50,000 y el 10% (3), plaquetopenia entre 50,000 y 30,000.
(Ver grafico 4).

Segun el AMO la celularidad mas frecuente fue C3 con 66.7% (20), de los casos,
seguido de C2 con el 26.7% (8), y C1y C4 con el 3.3% (1), respectivamente. En el
AMO el 97% (29), de los pacientes presentd megacariocitos y el 3% (1), no los

presentd. (Ver tabla 3).

Encontramos que las manifestaciones hemorragicas mucocutaneas estuvieron

presentes en el 90% de los pacientes y las cutaneas en el 10%. (Ver gréafico 6).

El 93.4% (27), de los pacientes no tenia esplenomegalia, en comparacion con el
6.6% (2), que si tenia. (Ver gréfico 7).
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Observamos que al 63.3% de los pacientes (19) se les indicé esteroides por via
oral, al 16.7% (5), recibieron Metilprednisolona a dosis altas, al 10% de estos (3),
se les administrd6 inmunoglobulina, al 6.7% (2), se les transfundieron unidades

plaquetarias y solo el 3.3% (1), se le dio manejo expectantemente. (Ver grafico 8).

Unicamente al 3.3% (1), de los pacientes se le realizé esplenectomia como parte

del manejo quirurgico. (Ver grafico 9).
En cuanto ala evolucion de los pacientes:

El 76.6% (27) de los pacientes presentaron al menos 2 episodios de sangrado
que ameritaron ingreso. Y sélo el 23.4% (3), de estos presentaron de 3 a 5

episodios de sangrado. (Ver tabla 9).

En el 60% (18), de los pacientes presentaron procesos infecciosos que ameritaron
ingresos, mientras que el 40% (12), no presentaron infecciones asociadas. (Ver
tabla 5).

Encontramos que el 90% (27), de los pacientes contindan en seguimiento. 10%
(3), de los cuales 2 evolucionaron a anemia aplasica y 1 a LES, los cuales
fallecieron por complicaciones propias de su patologia de base y no por niveles
bajos de plaquetopenia. Hay lcaso reportado como abandono. (Ver grafico 10).

32



Caracteristicas Clinicas y Evolucion de Pacientes con Trombocitopenia Inmune HIMJR 2006- 2016

IX. ANALISIS Y DISCUSION DE LOS RESULTADOS

Del total de los pacientes 250 con PTI el 12% (30), evoluciond a PTI crénica. Estos
resultados fueron similares al estudio retrospectivo realizado por Barbosa B y
Malta L. en el Hospital Manuel de Jesus Rivera en periodo de 1988 y 1990 en el
qgue el 90% evoluciono a la remision y el 10% evolucion6 a la cronicidad. (5) Asi
mismo a nivel internacional Stefan R y colaboradores realizaron un estudio
retrospectivo sobre PTI en el bloque materno infantil en el servicio de hematologia
del Hospital escuela de Honduras en el periodo de 1986 a 1996 en el que el 87%

tuvo presentacion aguda y el 13% a evolucion6 a PTI crénica. (9)

Las edades al momento del diagnostico fueron de predominio menores de 5 afios
con 46%. Datos que concuerdan con el estudio descriptivo de K. Rodriguez en el
periodo de 2010 a 2015 en el que las edades mas frecuentes al momento del
diagnostico fueron de 1 a 5 afios. (23) En el estudio consultado por Cristian
Sotomayor y colaboradores en el que la edad media fue de 4.4 afios. Esto debido
a que a esta edad hay mayor predisposicion a infecciones predominantemente

virales y sobre todo a las enfermedades prevenibles en la infancia (10).

El sexo mas frecuente fué el femenino. Representado por el 53% de los pacientes
y masculino con el 47% de los casos. Lo que concuerda con datos obtenidos por
Gbomez Vega en el Hospital Infantii Manuel de Jesus Rivera en el 2011 donde

predomind el sexo femenino. (26).

En cuanto al estado nutricional, el 90% de la poblacién se encontré eutréfica, este
resultado es similar al obtenido por Mejia F. en el periodo de 2008 a 2011 en
Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera en el que el 53.8% de los pacientes se

encontraba eutrofico. (6).

El 70% de los pacientes procedia de Managua, esto puede ser debido a la mayor
densidad poblacional de este departamento y al mayor acceso de la poblacion a

esta unidad de salud. En estudios previos este resultado ha sido similar. (6,23)
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Encontramos que el 46.7% presentd niveles de plaquetas al diagndstico menores

de 10,000, esto es similar a los resultados de Sotomayor C. y K. Rodriguez
quienes encontraron que el nivel de plaquetopenia mas frecuente fue muy severa
en mas de 50%. (10,23).

Segun el AMO la celularidad mas frecuente fue C3, asi mismo este tipo de
celularidad fue el que presentd niveles mas bajos de plaquetopenia. En el AMO el
97% de los pacientes habia presencia de megacariocitos. Similar resultado obtuvo
K. Rodriguez. En el que la celularidad C3 represento el 64.7% y se obtuvo
presencia de megacariocitos en el 77.7%. (23). A nivel internacional no se

encontraron datos en los estudios consultados.

Encontramos que las manifestaciones mas frecuentes fueron las mucocutaneas
que representan el 90% de los casos y las mucocutaneas el 10% a pesar de las
cifras de plaquetas predominantemente se encontraban por debajo de 10,000.
Muy similar a los resultados en Honduras por Stefan, quien describe las

manifestaciones mucocutaneas en un 95% de los casos. (9)

Solo se encontré que el 6.7% de los pacientes presentd esplenomegalia, K.
Rodriguez encontré esplenomegalia en el 5.8% de los pacientes en el periodo de
2010 al 2015. (23)

En cuanto a la terapéutica empleada en los pacientes observamos que al 60% se
les indico esteroides por via oral y solo el 10% amerité uso de inmunoglobulina.
Similar a lo obtenido por F. Mejia en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera en

el 2013 en el que el 61.5% fue tratado con esteroides por via oral

Y solo a 1 de los 30 pacientes (96.7%), se le realizd esplenectomia como parte
del manejo de PTI cronica. Cifra mucho mas baja de la reportada por calleja M.L y
colaboradores los cuales estudiaron las caracteristicas de los niflos
diagnosticados con PTI en el Hospital Infantil Universitario entre los afios 2005 a

2008, donde a 10 de 42 se les realizé esplenectomia.
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Se encontré que en 27 de los pacientes presentaron al menos 2 episodios de
sangrado que ameritaron ingreso. Y que el 60% de los pacientes presentaron
procesos infecciosos a lo largo de su evolucion donde los procesos infecciosos
respiratorios y gastrointestinales fueron los mas frecuentes. No hay informacion
estadistica a nivel nacional ni internacional que nos permita comparar este

comportamiento.

Encontramos que del total de los pacientes 87% (26), continlan en seguimiento
un 10% (3) pacientes reportados como fallecidos quienes posterior a 2 afios de
haber sido diagnosticados como PTI crénica iniciaron nuevas manifestaciones y
se encontré que 2 de ellos evolucionaron a Anemia Aplasica y 1 a LES. Asi

mismo se encontré un 3% (1) reportado como abandono.
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X. CONCLUSIONES

1. El porcentaje de pacientes con diagnéstico de PTI que evolucion6 a PTI
cronica fue del 12%, presentandose mas frecuente en menores de 5 afios

Predominé en el sexo femenino, eutrofico y procedente de Managua.

2. Los niveles mas bajos de plaquetas fueron menores de 10,000/UL
predominando la celularidad C3 y la mayoria con presencia de
megacariocitos en AMO. Las manifestaciones hemorragicas en el 90% de
los casos fueron las manifestaciones mucocutaneas. Solo el 6.7 de los
pacientes cursaron con esplenomegalia durante su evolucion. Y se realizd
esplenectomia a un 3.3 de los pacientes. El tratamiento farmacol6gico mas

usado fueron los esteroides por via oral.

3. La mayoria de los pacientes presento al menos 2 episodios de sangrado
que ameritaron su ingreso. En la actualidad el 87% de los pacientes

estudiados aun se encuentran en seguimiento.
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XI. RECOMENDACIONES
Al personal de salud

1. Dar seguimiento a los pacientes con diagnéstico de PTI crénica para

mejorar el registro de estos pacientes.

2. Indicar y realizar examenes complementarios para el diagndstico como:
serologia para hepatitis, Citomegalovirus, virus de Epstein Barr, VIH,
Herpes e inmunoglobulinas, anticuerpos anti fosfolipidos y anti tiroideos
para identificar posibles agentes causales.

3. Realizar un protocolo de abordaje y seguimiento de los pacientes

clasificados como PTI crénica, ya que no existe dicho protocolo.

4. Realizar oportunamente valoraciones por reumatologia ya que se
presentaron casos de pacientes con diagndstico previo de PTI crénica que

evolucionaron a LES.
A los pacientes y familiares

1. Acudir puntualmente a las citas de seguimiento.
2. Acudir a la unidad de salud si existe la presencia de manifestaciones
hemorragicas.

3. Cumplir con el tratamiento indicado por el médico especialista.
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Gréfico 1.

Porcentaje de Pacientes con Diagnostico de PTI que Evolucionaron a PTI crénica.

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Tabla 1.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI crénica: Grupos de
Etarios al Diagnéstico.

Grupos Etarios al Diaghostico

Menor de 5 De 6 a 10 afios De 11 a 14 Total
anos anos
14 13 3 30
46.6% 43.4% 10% 100%

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.



§)y | omwveRsioaD
i
}@f: AUTONOMA DE
. | NICARAGUA,
Sy

v Caracteristicas Clinicas y Evolucion de Pacientes con Trombocitopenia Inmune HIMJR 2006- 2016

Gréfico 2.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica Segun
Sexo.

Distribucion por sexo

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Tabla 2.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica Segun
Estado Nutricional de los Pacientes.

Eutroéfico Sobrepeso Total
27 3 30
90% 10% 100%

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Gréfico 3.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica Segun
Procedencia.

Procedencia
21
70%
3
2 2
1 1
10%
6.7%  67% 33y T 33%

Managua Masaya  Ocotal Ledn Granada RAACN

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Gréfico 4.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica Segun
Nivel de Plaguetopenia.

Nivel de Plaguetopenia

Leve Moderada Severa Muy severa

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica Segun

Celularidad en AMO.

Clasificacion de la Plaquetopenia Segun celularidad en AMO

Celularidad Leve Moderada Severa Muy
severa

Cl 1

C2 2 2 4

C3 3 1 4 12

C4 1

Total 4 3 7 16

No.

1

8

20

1

30

%

3.3%

26.7%

66.7%

3.3%

100%

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Gréfico 5.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI cronica de segun

presencia de megacariocitos en AMO.

Presencia de Megacariocitos en AMO

1;3%

HSj

ENo

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Gréfico 6.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Cronica Segun
Manifestaciones Hemorragicas mas Frecuentes.

Manifestaciones Hemorragicas mas
Frecuentes

Cutaneas Mucocutaneas

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Gréfico 7.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crdnica Segun
Presencia de Esplenomegalia.

Presencia de Esplenomegalia

2

0,
mSimNo S

93.4%

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Gréfico 8.

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes Segun Tratamiento Médico.

Tratamiento Médico
19

 63.3%

O > > @ @
& o S S N
& O O O O
) Q N O (2)
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Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Gréafico 9

Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI. Tratamiento
Quirudrgico: Esplenectomia.

Tratamiento Quirt’xrgilco: Esplenectomia
3.3%

ESi ENo

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes gque participaron en el estudio.
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Tabla 4.
Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Cronica:

Numero de Ingresos por Sangrado.

Numero de Ingresos por Sangrado

DeOa?2 De3ab5 Total
23 7 30
76.6% 23.4% 100%

Fuente: datos obtenidos de la revisién de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.

Tabla 5.
Caracteristicas Clinicas y Evolucion de los Pacientes con PTI Crénica:

Presencia de Procesos Infecciosos.

Presencia de Procesos Infecciosos

Si No Total
18 12 30%
60% 40% 100%

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Grafico 11
Caracteristicas Clinicas y Evolucién de los Pacientes con PTI Cronica:

Evolucion Actual.

Evolucion Actual

HEn seguimiento ®Fallecido & Abandono

1
3%

3
10%

Fuente: datos obtenidos de la revision de expedientes de los pacientes que participaron en el estudio.
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Anexo No. 2
Instrumento NUmero 1

“Caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes con diagnoéstico de
purpura trombocitopénica inmune cronica atendidos en el servicio de
hematologia en el HIMJR”

Numero de ficha Numero de expediente

Edad al momento del diagnéstico:

Menor de 5 afios

De 6 a 10 afos

De 11 a 14 afios

Sexo: masculino _ femenino__
Estado nutricional

Eutrofico

Sobrepeso

Bajo peso

Emaciado

Procedencia

Clasificacion de la plaquetopenia al momento del diagndstico
Mayor de 50,000

De 50,000 a 30,000

De 30,000 a 10,000

Menor de 10,000
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Aspirado de médula 6sea

C1
Cc2 C4
C3 Desconocido

Megacariocitos presentes en AMO

Si No

Tipo de manifestaciones hemorragicas

Cuténeas muco-cutaneas sangrado activo hematuria
Sangrado digestivo metrorragia
Presencia de esplenomegalia Si No

Tratamiento médico

Sin tratamiento esteroides por via oral Metilprednisona a dosis
altas

Transfusiones: paquete globular concentrado de plaquetas
Gammaglobulina

Tratamiento quirdrgico (esplenectomia) Si No

Numero de ingresos por sangrado:
Ninguno
Dela?Z?
3 0 mas

Presencia de infecciones Si No ndmero

Tipo de infecciones
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Evolucion actual: en seguimiento Fallecido

Abandono

Observaciones:
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