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De la Púrpura Trombocitopénica Inmune (PTI) al Lupus Eritematoso Sistémico (LES): radiografía de un caso
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 Introducción

Débora hoy tiene 17 años. Imagínense el hecho de pasar de un simple control médico, el cual incluye un hemograma a estar internada dos veces el año pasado por tener plaquetopenia se-

vera, o sea número de plaquetas bajas en un número extremo. Ir todos los meses de la hema- tóloga para un control de plaquetas, sin respuesta alguna… hasta que aparece la verdadera causa del problema. Quizá se pudo haber detectado el lupus antes, pero así se dieron las co-  sas.

Este es el relato desde agosto del 2011 hasta el presente, en la historia de una adolescente que, además, tuvo y tiene que soportar una enfermedad crónica.

Desarrollo

En agosto de 2011, Débora era un chica normal: cuarto año del secundario, elegida delegada de su división, bailaba Danza Jazz y Ritmos Latinos. Un control rutinario médico, que incluía un hemograma, indicó 40000 plaquetas. Su única manifestación eran las petequias en las piernas, que ella suponía que eran del baile.

Recordemos las características de las plaquetas (1) :
[image: image1.jpg]Concentracién: 150 a 400 x 109/L
Tamano 0.5 a 2.5 um

Volumen plaquetario 7 a 9 fL
Distribucion Normal Logaritmica

Vida media 7-10 dias




El 24/8/2011 se realizan diversos análisis, tendientes a conocer las causas de la plaquetopenia.
Las diversas causas son las siguientes (2) :

[image: image2.jpg]»Trombocitopenia asociada a otra citopenia:
= Leucemias.
= Aplasia.
= SMD.
= Mielofibrosis.
= Anemia megaloblastica.
= Drogas (quimioterapia, bebidas con quinina, abuso de alcohol etc.).
® Hiperesplenismo.

»Trombocitopenia aislada:
oPTl secundarias:

= Inmunes:
« Colagenopatias.
* SAF.
« Tiroiditis.
* 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.

o Pldrpura postransfusional.

o Insuficiencias medulares:
= TAR.
® Amegacariocitica congénita.
= Sinostosis radiocubital.
= Fanconi.

oTrombocitopatias hereditarias:
® Sme Wiskott-Aldrich.
= Von Willebrand 2b.
= Enfermedades relacionadas a MHY9.
= Bernard Soulier.





Sólo aparece FAN 1/80 (valor de referencia:1/40) . ¿Por qué no se sospecha de un Lupus? La respuesta está en los criterios para el diagnóstico de Lupus Eritematoso Sistémico (LES) del Colegio Americano de Reumatología, los que sugieren que cuatro o más de los siguientes sín- tomas deben estar presentes: eritema malar, erupción discoide, fotosensibilidad, úlceras ora- les, artritis, serositis, trastorno renal, trastornos neurológicos, trastornos hematológicos, tras- tornos inmunológicos (anticuerpos antinucleares-ANA) (3). Estudiando el tiempo de sangría y la adhesividad, dieron normales.

La Púrpura Trombocitopénica Inmune o Ideopática (PTI) se define estando presentes los cuatro requisitos siguientes:

a) Síndrome purpúrico con trombocitopenia (recuento plaquetario menor de 150x109/l).

b) Ausencia de enfermedad infecciosa aguda concomitante (por ejemplo: mononucleosis infec-

    ciosa, hepatitis).

c) Ausencia de patología sistémica de base (por ejemplo: LES, síndrome de inmunodeficiencia adquirido, linfoma).

d) Megacariocitos normales o aumentados en médula ósea (este criterio puede ser reemplaza-

    do por la ocurrencia de remisión espontánea completa en aquellos pacientes a los que no se

    les hubiera realizado punción de médula ósea) (4).
El diagnóstico de PTI se realiza fundamentalmente por exclusión.
Con un recuento plaquetario de 20000, Débora es internada el 7/9/2011, las opciones son in-

munoglobulina intravenosa o corticoides previa punción médula ósea. Por su edad (por enton- ces 16 años) , optamos por la primera opción (si fuera mayor se le aplica la segunda) .

Débora mejora, pero el 5/10/2011 con compromiso hepático y una plaquetopenia de 23000 re-

ingresa. Allí se le realiza la punción de médula ósea, dando normal. Se le da corticoides, y allí  se se le realiza el FAN, dando 1/40 (por los corticoides) . Débora mejora y egresa.

Sigue yendo a sacarse sangre una vez al mes con consulta a la hematóloga, las plaquetas  quedan en un plateau de 40000.

En marzo del 2012 le aparecen manchas en la cara. Primero se sospecha de una rosácea pero luego el 26/03/2012 se le repite el FAN, dando 1/80, teniendo en ese entonces manchas en an- tebrazo y alopecia. El 23/05/2012 se realiza una punción en el codo, dando negativo y el 14/06/2012 en la cara, confirmándose el lupus discoide por anatomía patológica.

Consultado con la reumatóloga, se le diagnostica LES.

El LES es una enfermedad autoinmune compleja de origen desconocido caracterizado por la  producción de numerosos anticuerpos (ac) contra diversos antígenos (ag) propios del individuo. La diversidad de los síntomas clínicos, serológicos e inmunológicos son el resultado de la acti- vación de mecanismos inmunes, diferentes genes y vías de la inflamación que compromete los diferentes órganos y sistemas (5).

Los mecanismos involucrados son (6):
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El orden de las manifestaciones son (7) :
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Si bien no hay determinación de laboratorio que defina el LES, las mas usadas son (6) :
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Otras determinaciones de laboratorio son: urea y creatinina en sangre, proteinuria de 24hs, mi-  croalbuminuria y sedimento urinario en busca de hematuria y cilindruria (7).

Además, debe realizarse un ecodoppler renal y un ecodoppler cardíaco.

En el caso de Débora, el LES le trajo el lupus discoide. Las lesiones cutáneas que aparecen en los pacientes con LES pueden ser específicas de acuerdo a los hallazgos clínicos histológi- cos.

Existen tres tipos de lesiones cutáneas específicas en el LES:

1. Lupus cutáneo crónico

2. Lupus cutáneo subagudo

3. Lupus cutáneo agudo

Dentro del lupus cutáneo crónico se encuentra el lupus discoide (5) .

Para su tratamiento, hoy se recomienda hidroxicloroquina. Es un antipalúdico, el cual además de controlar la actividad inflamatoria de la enfermedad, ejerce importantes beneficios sobre el metabolismo de la glucosa (no provoca hiperglucemia, al contrario que los glucocorticoides) y de los lípidos (reduce los niveles de colesterol LDL, el malo, y de triglicéridos y aumenta los de colesterol HDL, el bueno) y tiene propiedades antitrombóticas (como la aspirina) (6) . 
Como puede traer maculopatías, debe realizarse antes y durante su toma un estudio de campo visual; y en materia de laboratorio una determinación de la glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, ya que su deficiencia puede traer anemia hemolítica.

Si bien su enfermedad es crónica, es tratable.

Conclusión

Desde un comienzo el LES se manifestó con una plaquetopenia, la cual se diagnosticó como u- na PTI por lo ya explicado. A veces, la resolución de una enfermedad no es inmediata y, como en este caso, las cosas se fueron dando.

Este es un relato para quienes creen que ciertas cuestiones se resuelven inmediatamente.
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