MANEJO MEDICO

Parpura fulminante post-varicelosa

en edad pedidtrica

Ana Laso Alonso?; Angela Ferrer Barba?

2 | icenciada en Medicina y Cirugia. *Residente de Pediatria (V). 2Especialista en Pediatria
Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria
Xerencia de Xestion Integrada de A Coruna. A Coruna. Espana

Introduccion

La varicela es una enfermedad muy frecuen-
te, causada por el virus varicela zOster, que
en un numero no despreciable de pacientes,
puede presentar complicaciones, bien por la
gravedad del cuadro, o bien por la aparicién
de procesos secundarios que pueden afectar
practicamente a cualquier érgano, presentan-
do una mortalidad de hasta 5-6 pacientes al
ano en nuestro pais. Las complicaciones mas
frecuentes son las infecciosas (sobreinfeccion
cutdnea, neumonia), seguidas por las neurolo-
gicas (ataxia cerebelosa, encefalitis) y en me-
nor frecuencia, las hematoldgicas, siendo la
mas frecuente de este grupo la purpura trom-
bocitopénica inmunitaria primaria, y mucho
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menos frecuente, aunque mucho mas grave y
potencialmente mortal, la purpura fulminante.
En este Gltimo caso los pacientes presentan le-
siones purpuricas o equimoticas dolorosas con
rapida progresion, secundarias a una coagulo-
patia de consumo con trombosis, hemorragia 'y
necrosis cutanea. El tratamiento esta en discu-
sién, pero es fundamentalmente sintomatico.
A continuacién se expone un caso de purpu-
ra fulminante post-varicelosa que permanecio
ingresado en nuestro Servicio.

Caso clinico

Nifo de 11 anosy 11 meses de edad, que acu-
de al servicio de urgencias extra-hospitalarias
por hematomas extensos en ambos miembros
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inferiores, asociado a mialgias en region dorsal
de 48 horas de evolucion, siendo derivado al
Servicio de Urgencias de nuestro centro.

Sin antecedentes familiares relevantes, v,
como antecedente personal de interés, Unica-
mente destaca tratamiento con metilfenidato
por TDAH. Calendario vacunal completo, sin
incluir vacuna contra la varicela (fuera de ca-
lendario actualizado). Sin alergias medicamen-
tosas conocidas, ni antecedentes quirdrgicos
de interés.

Siete u ocho dias previos a consultar en el Ser-
vicio de Urgencias, inicia cuadro compatible
con varicelg, sin sintomatologia llamativa aso-
ciada.

Tabla 1. Valores analiticos.

En la exploracion fisica a su llegada a Urgen-
cias se evidencian hematomas muy extensos
y dolorosos en miembros inferiores (Figura 1)
y exantema variceloso en fase de costra. El pa-
ciente se encontraba afebril, sin aspecto sépti-
Co, sin distrés respiratorio, hemodinamicamen-
te estable y sin clinica neurologica aparente.
Se realiza una analitica sanguinea compatible
con coagulopatia severa (Tabla 1), junto con se-
dimento de orina con presencia de hematuria.
Dada la clinica y los hallazgos analiticos, se de-
cide su ingreso en la Unidad de Cuidados In-
tensivos (UCIP) para vigilancia clinica estrecha
e inicio de tratamiento.

A su llegada a UCIP, se administra plasma fres-

TP TTPA HEGEES Dimeros D Fibrinbgeno Proteina C Proteina S
(0,85-1,20) (0,85-1,30) (130.000-450.000/mcL) (<500) (170-470 g/l)  (60%-143%) (60%-149%)
>10. No se >4. No se >10.000
Ingreso . i 216.000/mcL 33 g/l - -
detecta coagulo | detecta coagulo ng/mL
2 dias de
- 1,15 0,78 162.000/mcL >10.000 185 g/l 96 % 26,4%

evolucién

4 dias de 0.96 0,84 201.000/mcL 20.000 169 g/l 160% 35%

evolucién

Alta 1,1 1,13 264.000/mcL - - - 76%
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Figura 1. Lesiones al ingreso en UCIP.

co congelado, y ante la progresion de las le-
siones antes mencionadas, se extrae nuevo
estudio de coagulacion con discreta mejoria,
se administra nueva infusion de plasma fresco
y fibrin6geno, que se mantiene en pauta cada
12 horas, ademas de inicio de tratamiento con
vitamina K iv, evidenciando mejoria progresiva
tras 48 horas de tratamiento (Tabla 1).

Ante sospecha de coagulopatia secundaria a
proceso infeccioso se inicia tratamiento con
aciclovir y ceftriaxona iv, el cual cumple duran-
te 3y 10 dias respectivamente, que se suspen-
den tras resultar las pruebas microbiologicas
negativas.

Desde el segundo dia de ingreso se ob-
jetiva estabilidad clinica de las lesiones
descritas, sin progresion de las mismas,
y en consenso con Servicio de Hemato-
logia se inicia tratamiento con inmuno-
globulina iv (10g, 3 dias consecutivos) y
corticoterapia (metilprednisolona 2 mg/
kg/d), ademas de inicio de tratamiento
anticoagulante con heparina subcutanea
a dosis profilacticas.

El segundo dia de ingreso, se obtienen
los resultados de estudio de hipercoagu-
labiliad, compatible con déficit de proteina S
(Tabla 1), con cifras de proteina Cy antitrombi-
na Ill dentro de la normalidad, aumentandose
dosis de heparina a dosis de tratamiento.
Desde el cuarto dia de ingreso se evidencia
normalizacion analitica de coagulacion y es-
tabilidad de las lesiones (Figura 2), siendo va-
lorado por el Servicio de Cirugia Pediatrica y
el Servicio de Cirugia Plastica de nuestro cen-
tro que recomienda inicialmente aplicacion
de povidona iodada topica en las lesiones, y
posteriormente ante la aparicion de vesicu-
las en las lesiones purpuricas, compatible con
epidermolisis, se realizan curas con silveder-
ma cada 24 horas sin presentar datos de in-
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por el Servicio de Cirugia Plase, de forma am-
bulatoria, se realiza estudio a los progenitores,
sin objetivar deficiencia de proteinas C, S 0 an-
titrombina IlI.

Figura 3. Lesiones al alta de hospitalizacion.
4

g

Figura 2. Lesiones a las 96 horas de ingreso en UCIP.

feccion. Dada la buena evolucidn se decide
alta hospitalaria a los 16 dias de su ingreso
(Figura 3), con tratamiento con heparina sub-
cutanea y curas en Centro de Salud, ademas
de seguimiento en Consultas externas de Ci-
rugia Plastica, donde se decide realizacion de
desbridamiento a los 2 meses del debut de la
clinica y realizacion de injertos autdlogos en
zonas de lesién (Figuras 4y 5), con buena evo-
lucion post-operatoria (Figuras 6 y 7), inician-
dose presoterapia 2 meses post-operatorio, y
en el momento actual continda a seguimiento
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Figura 4. Intervencion. Desbridamiento. Figura 5. Intervencion. Injerto.

Figura 7. Lesiones 1 mes tras intervencidn quirdrgica.
Figura 6. Lesiones 3 dias tras realizacion de desbridamiento e
injerto.
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Discusion

El caso descrito es la forma comun de presen-
tacion de la purpura fulminante post-varice-
losa, la evolucién fue favorable, precisando
cirugia de desbridamiento e injerto en zonas
cutaneas afectas.

La purpura fulminante es una complicacion
de la varicela muy poco descrita en la litera-
tura médica debido a su reducida prevalencia
(0,05-0,16%), presentdndose la mortalidad
por bacteriemia por gram negativos, en con-
texto de bacteriemia hasta en un 14%.

Se describe como la aparicién de lesiones pur-
puricas, petequialesy equiméticas secundarias
a una coagulopatia de consumo unos 7-10 dias
tras el debut del exantema variceloso. Suelen
ser lesiones simétricas, dolorosas, induradas,
principalmente en miembros inferiores y bien
delimitadas, sin afectar a lecho capilar distal,
de rapida progresion, que pueden evolucionar
hacia necrosis, gangrena o incluso disfuncion
de 6rganos mayores. La anatomia patoldgica
corresponde a una trombosis de los capilares
dérmicos de las vénulas, con necrosis hemo-
rragica secundaria. En ocasiones se describen
hemorragias a otros niveles (hematemesis, he-
maturia, hemoptisis).

La etiologia no esta clara del todo, pero se cree
que esta relacionada con un déficit transitorio
de proteina S, en probable relacidn a reaccion
humoral cruzada entre un péptido de bajo peso
molecular del virus de la varicela y la proteina
S. También podria relacionarse con un déficit
congénito de esta proteina. Secundariamente
se presenta trombocitopenia, consumo de fi-
brin6geno y otros factores de coagulaciéon con
prolongacién de tiempos de protrombinay au-
mento de dimeros D, lo cual caracteriza a una
coagulopatia de consumo. Asi mismo disminu-
yen los niveles de proteina Cy antitrombina lll,
aunque en menor medida.

La explicacion fisiopatologica seria que las
proteinas C y S (la proteina S, cofactor de la
proteina C), son inhibidores de la coagulacién
(los cuales son sintetizados en el higado en
presencia de vitamina K), y actian desactivan-
do los factores Vay Vllla, encargados de cata-
lizar la reaccién que convierte la trombina en
protrombina. Por ello, en ausencia de proteina
Cy S, se forma trombina en exceso y se activa
la coagulacion.

Por todo ello, también deberia descartarse una
enfermedad trombofilica de base, asi como
deberia realizarse el estudio en familiares de
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primer grado. En nuestro paciente se llevo a
cabo el estudio familiar incluyendo determi-
naciones de la actividad de las proteinas Cy S
y los resultados fueron normales.

El tratamiento es principalmente sintomatico,
y esta dirigido a reponer los factores de coagu-
lacién (proteina C, Sy en ocasiones también es
preciso antitrombina Ill) mediante infusion de
plasma fresco congelado, y prevenir la trombo-
sis mediante inicio de tratamiento con heparina
subcutdnea (a menos de coexista plaquetope-
nia con el proceso), sin estar bien establecida
la duracion de esta anticoagulacién (desde 15
dias hasta 4 meses). Podria usarse como co-
adyuvante antiinflamatorio la corticoterapia,
que disminuye la produccién de anticuerpos.
En caso de no conseguir niveles aceptables de
los factores, otra opcidn seria la realizacion de
plasmaféresis, disminuyendo los autoanticuer-
pos contra la proteina Cy S. Siendo la finalidad
del tratamiento conseguir unos niveles de pro-
teina S normales.

Las lesiones cutdneas pueden afectar desde
la piel, hasta partes blandas, e incluso llegar a
afectar hueso. Su manejo se basa inicialmente
en un tratamiento conservador.

En general, los tejidos afectos deben estar

elevados para reducir el edema y ser exami-
nados cuidadosamente para detectar el desa-
rrollo de sindrome compartimental, lo cual es
especialmente importante cuando las lesiones
son circunferenciales o afectan a partes acras,
debiéndose realizar fasciotomia dentro de las
6 horas siguientes al establecimiento de la is-
quemia.

Es de suma importancia la demarcacion ade-
cuada de las lesiones, lo cual puede ser dificul-
toso, realizandose incluso pruebas de imagen
como RMN para ayudar a su determinacion.

La realizacidn de cirugia sobre el tejido afecto,
debera realizarse siempre que la estabilidad
del paciente lo permita.

El desbridamiento de las lesiones deber3 dife-
rirse todo lo posible, ya que los pacientes con
un desbridamiento agresivo temprano, tienen
mas probabilidad de evolucionar hacia una
amputacion mas proximal y tienen necesidad
de mas cirugias correctoras, que aquellos en
los que se maneja inicialmente de forma mas
conservadora. Dicho desbridamiento se realiza
con el fin de eliminar el tejido no viable (piel,
musculo o hueso), preservando el maximo te-
jido posible.

Los defectos cutaneos obtenidos tras cirugias
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iniciales pueden cubrirse con injertos, sin em-
bargo se describe el fracaso de realizarlos en
fases tempranas de la evolucion del proceso.
Este fallo puede deberse a la inflamacién re-
sidual, resultado de la mala perfusién del teji-
do. En la bibliografia encontramos referencias
de que el aloinjerto puede servir como recu-
brimiento temporal de la lesion, ya que es un
excelente protector biologico, que aporta pro-
teccién antimicrobiana, minimiza la pérdida
hidrica y electrolitica, pudiéndose mantener
durante semanas, proporcionando una mejor
aceptacion del autoinjerto posteriormente.

La amputacion es necesaria en aquellos pa-
cientes en los que la perfusién no puede ser
restablecida. Determinar el nivel de amputa-
cion puede ser complicado, pero siempre in-
tentando preservar articulaciones como el
codo o la rodilla, para maximizar la funcion fu-
turay el uso de protesis.

Las secuelas a largo plazo de las lesiones pue-
den ser asimetria de miembros, no siendo in-
frecuente la necesidad de cirugia ortopédica.
Otra secuela descrita son las cicatrices retrac-
tiles de las lesiones, las cuales pueden reque-
rir intervenciones, sobre todo si afectan a arti-
culaciones.
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