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RESUMEN

La purpura fulminante (PF) es una manifesta-
cion inusual en la piel asociada a Coagulacion
Intravascular Diseminada (CID) secundaria
generalmente a infeccién o sepsis caracterizada
por necrosis de la piel, por trombosis de vasos
pequenos. Es una patologia grave, de inicio
agudo, con rapida progresion y alta morbi-
mortalidad.”’ Se presenta el caso de un paciente
masculino de 34 afos de edad, con antecedente
de esplenectomia por traumatismo abdominal
a los 10 afios de edad, sin terapia antimicrobiana
profilactica ni vacunacién antineumocdcica
previa, que consulté por 24 horas de evolucion
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de cefalea generalizada, malestar general, dolor
en ambos miembros inferiores y rash equimoti-
co en la piel, el cual posteriormente presentd
avance de las lesiones necroticas y choque sép-
tico. Los laboratorios iniciales fueron compati-
bles con CID. Los hemocultivos y el cultivo de
liquido cefalorraquideo fueron positivos por
Streptococcus pneumonie.

PALABRAS CLAVE

Parpura fulminante, coagulacion intravascular
diseminada, esplenectomia, sepsis severa, profi-
laxis antimicrobiana en esplenectomizados.

3 agosto 2015




Revista Clinica de la Escuela de Medicina UCR - HSJD

ABSTRACT

Purpura fulminans (PF) is an unusual manifes-
tation of the skin associated with disseminated
intravascular coagulation (DIC) secondary to
infection or sepsis usually characterized by skin
necrosis due to thrombosis of small vessels. It is
a serious disease of acute onset with rapid pro-
gression and high mortality."” A 34 years old
male patient presented with a history of ab-
dominal trauma splenectomy 10 years of age,
without prophylactic antimicrobial therapy or
prior pneumococcal vaccination, that sought
medical attention for the development of gener-
alized headache, malaise, pain in both lower
limbs and ecchymotic skin rash in a period of 24
hours and then progressed to necrotic lesions in
the skin and septic shock. Initial laboratories
were consistent with DIC. Blood cultures and
cerebrospinal fluid culture were positive for
Streptococcus pneumonia.

KEY WORDS

Purpura fulminans, disseminated intravascular
coagulation, splenectomy, severe sepsis, antimi-
crobial prophylaxis in splenectomized patients.

CASO CLINICO

Masculino de 34 afos, vecino de Cartago,
constructor, tabaquista de 14 paquetes/ano y
etilista social, sin antecedentes personales
patoldgicos conocidos con un tnico antecedente
quirargico de esplenectomia posterior a trauma
abdominal a los 10 afios de edad, sin vacunacion
profilactica antineumoccécica. Consultd por
cuadro de 24 horas de evolucion de ataque al
estado general, cefalea global, malestar general,
dolor en ambos miembros inferiores y 2
deposiciones diarreicas de caracteristicas no
inflamatorias. Doce horas previas a su ingreso,
el paciente habia iniciado con la aparicion de
lesiones petequiales en tronco, extremidades y
cara, confluentes, con la formacion final de
placas purpuricas y coloracion azulada
generalizada.

A su ingreso curs6 con presion arterial 97/55
mmHg, Frecuencia cardiaca 112 lpm, Sat 0,
86% en aire ambiente, temperatura 36.2°
consciente, orientado en tres esferas, sin
alteracion cardiopulmonar o abdominal, con
lesiones petequiales en tronco y extremidades,
confluentes, en aumento, con persistencia ante
la  digitopresion, ademas con aparicion
progresiva de lesiones purpuricas en placas, con
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predominio centrofacial y franca palidez y
frialdad distal. Figura 1

Figura 1. Lesiones purpuricas en A) cara, B)
miembros superiores, C) zonas acrales y D)
orejas

El hemograma evidenci6 24.600 leucocitos/mm®
con 16% bandas, plaquetas en 120.000/mm’ y
Hb 19.7 g/dl. Horas mas tarde las plaquetas
descendieron a 55.000/mm’ y la hemoglobina a
12 g/dl. La quimica sanguinea mostr6 una
insuficiencia renal aguda con creatinina en 6.7
mg/dl y nitrégeno ureico en 55 mg/dl. Ademas,
la bilirrubina total en 1.3 mg/dl, AST 208 TU/I,
ALT 122 1U/1, FA 315 1U/l, DHL 892 1U/l y
una CPK 2.882 TU/I.

Los gases arteriales evidenciaron acidosis
metabdlica con brecha anidnica aumentada y
lactacidemia importante. Las pruebas de
coagulacion presentaban prolongacion del TP y
TTP en presencia de un fibrindgeno disminuido.
Se solicitd una procalcitonina la cual era mayor
a 100 ng/ml. La radiografia de térax y el
electrocardiograma no evidenciaron hallazgos
patolégicos. Se inici6 cobertura antibiotica
empirica con cefotaxime y vancomicina.

Se realizd una puncion lumbar que presentaba
una presion de entrada aumentada, con
hipoglucorraquia y pleocitosis de predominio
polimorfonuclear, con una tincion de Gram
inmediata que reportaba cocos Gram positivos
sugestivos de Streptococcus pneumoniae. El
hemocultivo fue positivo por Streptococcus
pneumoniae alas 7 horas. Figura 2.

Se realizd cambio de cobertura a Penicilina

sodica a dosis meningeas mas cefotaxime y se
traslada a la Unidad de Cuidados Intensivos.
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Figura 2. Streptococcus pneumoniae visualizado
en A) sangre periféerica y B) liquido
cefalorraquideo.

En la Unidad de Cuidados Intensivos el paciente
presentd  claudicaciéon  ventilatoria ~ con
inestabilidad hemodinamica, por lo que amerit6
ventilacibn mecanica asistida 'y  soporte
vasopresor. Ante un deterioro progresivo
acelerado, con expansion de las lesiones
cutaneas, deterioro de sus pruebas de
coagulacion y frialdad distal con cianosis, se
decidid realizar trombolisis medicamentosa sin
mejoria de su condicion. Se declar6 fallecido a
las 12 horas de ingreso a la Unidad de Cuidados
Intensivos y 23 horas de estancia hospitalaria
con evidencia de falla multisistémica

DISCUSION Y ANALISIS DEL CASO

El bazo constituye un excelente filtro para el
aclaramiento de microorganismos,
inmunocomplejos y hematies parasitados. La
produccion esplénica de opsoninas, anticuerpos
especificos y otros mediadores inmunes facilita
el proceso de fagocitosis.” Tiene abundante
tejido linfoide, macréfagos que atacan los mi-
croorganismos y ademas produce inmunoglobu-
lina M, que participa en el aclaramiento de
patégenos del torrente sanguineo, de forma que
en condiciones de asplenia, la habilidad para
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uchar s i 10S0S g
luchar contra estos agentes infecciosos esta
disminuida.®’

Dicho motivo hace que los pacientes
esplenectomizados  sean  susceptibles a
infecciones frecuentes y con un comportamiento
clinico agresivo, incluyendo sepsis de caracter
fulminante.”

Los organismos encapsulados son los mas viru-
lentos en pacientes con una funcién esplénica
disminuida o ausente y de estos agentes el mas
importante es el Streptococcus pneumoniae.”’
Las infecciones bacterianas que desarrollan los
pacientes esplenectomizados principalmente
involucran a este germen, seguido de H.
influenzae 'y N. meningitidis, todos ellos
organismos encapsulados.”

El riesgo calculado de sepsis fatal
postesplenectomia es de aproximadamente 0.29
casos por 100 pacientes al afo entre los niflos y
0.10 a 0.13 casos por 100 pacientes al afio entre
adultos.”

La mortalidad entre los pacientes con sepsis
postesplenectomia puede ser tan alta como 50%.
La mayoria comUnmente es causada por
Streptococcus pneumoniae. Esta infeccion a
menudo tiene un inicio repentino y un curso
fulminante. La presentacion clinica es
inespecifica, con un corto periodo prodrémico
de fiebre, escalofrios, dolor de garganta, dolores
musculares, vomitos o diarrea.®”

Es importante tener presente que el mayor
nimero de episodios de sepsis ocurren
generalmente durante los primeros dos afos
post cirugia; sin embargo, hasta un tercio de los
episodios tienen lugar entre los 5 y 20 afos
posteriores.®

La parpura fulminante es un trastorno de la piel
poco frecuente, asociado con CID que se
presenta principalmente nifios y neonatos, en
quienes puede ser la forma de presentacion de
sepsis severa, principalmente por meningococo,
pero también de estreptococo o bien puede
ocurrir como un fenémeno autoinmune después
de infecciones benignas. En algunos sujetos es
suficiente la combinacién entre sepsis y una
deficiencia parcial de proteina C para que se
desencadene esta entidad.”

La fisiopatologia es desconocida pero los
hallazgos histologicos refieren tratarse de una

coagulopatia de consumo.”

La Purpura Fulminante se puede presentar
en 3 contextos clinicos:
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1. Déficit congénito de proteina C o S
(PF neonatal).

2. Déficit transitorio autoinmune de
proteina C o S (PF idiopatica) y

3. CID en el contexto de una infeccion
aguda grave (PF infecciosa).®)

La parpura fulminante infecciosa es la mas
comun y se debe a un desbalance entre factores
anticoagulantes y procoagulantes precipitado
por una endotoxina bacteriana que consume
proteinas anticoagulantes.®

La purpura fulminante debido a neumococo se
produce gracias a que éste libera una toxina que
es un fragmento de la pared celular liberado por
hidrolisis la cual funciona como autolisina.”’
Esta toxina produce activacion de las vias de
coagulacioén, del complemento y disfunciéon
endotelial que causa coagulacion intravascular
diseminada. Hay consumo de factores de coagu-
lacion y plaquetas que pueden llevar a sangrado.
La pérdida de anticoagulantes y de proteinas
antiinflamatorias promueve la formacién de
trombos y la inhibicién de la fibrindlisis.!”

La enfermedad se presenta con necrosis de la
piel y CID que puede progresar rapidamente a
fallo multiorganico debido a la oclusion trombo-
tica de vasos de mediano y pequefio tamaio.”

La apariencia inicial es de maculas bien demar-
cadas eritematosas que rapidamente desarrollan
areas centrales irregulares hemorragicas y ne-
créticas. Las areas necroticas estan rodeadas de
un halo de eritema que se difumina hacia la piel
adyacente no comprometida. La hemorragia
dentro de la dermis hace que estas lesiones sean
dolorosas, oscuras, elevadas y que se formen
bulas. Las lesiones progresan en 24 a 48 horas a
necrosis de todo el espesor de la piel o incluso
de tejido blando que requieren debridacion,
fasciotomia o amputacion.”

Histolégicamente hay oclusion de los pequefios
vasos de la dermis, con microtrombos que cau-
san dilatacion capilar y congestion de globulos
rojos en la fase temprana.”’ Ocasionalmente hay
vasculitis de mediano vaso.” En fases mas
tardias hay una lesion endotelial isquémica, con
extravasacion de gloébulos rojos hacia la dermis
y gangrena, muchas veces con infeccion secun-
daria.”

Ante los hallazgos de sepsis mas
trombocitopenia, descenso en la hemoglobina
en relacion con hemdlisis y alteracion en
pruebas de coagulacion con consumo del
fibrinégeno, se condidera que el paciente del
presente caso presentdé una CID asociada a
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sepsis severa por Streptococcus pneumoniae
que lo llevé a falla multisistémica y al
desarrollo de purpura fulminante.

La evolucion del paciente se asemeja a la
descrita en la literatura, pues el sujeto no
presentd signos claros de meningitis o sepsis
severa previo el momento de la consulta,
solamente aquejaba sintomas muy inespecificos.
Se desconoce la causa por la cual el paciente no
recibia  profilaxis  antineumoccécica,  sin
embargo, es claro el hecho de que al tratarse de
un paciente asplénico, sin este tipo de profilaxis
presentaba gran riesgo de sepsis severa por
microorganismos encapsulados, con alto riesgo
de mortalidad.

Clinicamente, los pacientes con purpura
fulminante, se presentan con lesiones maculares
eritematosas dolorosas, y equimosis. Estas
lesiones evolucionan a papulas dolorosas,
purpuras induradas, bien delimitadas con bordes
eritematosos. Por ultimo, éstas progresan a
necrosis con la formacion de ampollas y
vesiculas'" En el presente caso el fallecimiento
se produjo antes de iniciar la formacion de
vesiculas y ampollas dolorosas, sin embargo,
durante las 24 horas que el individuo se
mantuvo en el centro hospitalario, el mismo
presentd avance de las areas petequiales hacia
purpura que confluian formando placas,
principalmente en cara y extremidades.

El manejo de una PF debe centrarse en la
resolucion de la sepsis grave en la mayoria de
los adultos por lo que es necesaria la
resucitacion hemodinamica adecuada y una
temprana cobertura antibidtica. En estos casos
lo ideal es dar antibiotico de amplio espectro
que tengan cobertura para S. pneumoniae y N.
meningitidis que son probablemente los
principales agentes en este tipo de pacientes.”

El paciente recibi6 la cobertura antibidtica
adecuada contra S. pneumoniae como lo fue una
cefalosporina de 3era generacion mas penicilina
sodica a dosis meningea, sin embargo, a pesar
del tratamiento adecuado, avanzé a falla
multiorganica y a la muerte,

El plasma fresco congelado puede ser utilizado
para reponer factores de coagulacion
consumidos, particularmente la proteina C y la
proteina S.@

La transfusion de plaquetas y crioprecipitados
debe ser considerado para la trombocitopenia
marcada y hipofibrinogenemia, especialmente si
el paciente estd con sangrando importante.”
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La inmunizacién se recomienda como medida
preventiva en individuos con asplenia. La
recomendacion es que las  personas
esplenectomizadas se vacunen contra S.
pneumoniae, H. influenzae tipo b, y N.
Meningitidis.”

Con respecto a la vacunaciébn contra S.
pneumoniae, si el paciente ain no ha sido
esplenectomizado, se debe administrar la
vacuna PCV13 (vacuna neumococica conjugada
13 valente) y 8 semanas mas tarde la PPSV23
(vacuna 23 valente antineumocodcica de
polisacaridos) al menos dos semanas antes de la
esplenectomia y luego se sigue la vacunacion
cada 5 afios con PPSV23. Si ya el paciente fue
esplenectomizado se administra la PPSV23 al
menos dos semanas posteriores a la
esplenectomia y luego cada 5 afios.”

CONCLUSION

Los pacientes con esplenectomia tienen riesgo
elevado de sepsis, la mayoria causada por
Streptococcus pneumoniae 'y la mortalidad entre
estos pacientes puede ser tan alta como 50%.

La purpura fulminante es una enfermedad
caracterizada por extensas areas de piel
cianOtica que se acompafia de necrosis
hemorragica y de evidencia de coagulacion
intravascular diseminada, asociada
generalmente a sepsis en pacientes con factores
de riesgo como la esplenectomia.

Al ser una patologia grave de inicio agudo
con rapida progresion y alta morbimortalidad,
es necesario concientizar al personal de salud y
a los pacientes esplenectomizados sobre la
importancia de la vacunacion, principalmente
contra el S. neumoniae, que es el agente que
mas comunmente causa sepsis en este contexto
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