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Resumen

Introduccion

La purpura fulminans (PF) es una patologia
grave, que asocia trastornos de la coagulacion con
afectacion principalmente en zonas acrales. El ob-
jetivo de este trabajo es destacar la importancia de
la sospecha diagnostica, el manejo multidiscipli-
nar y el tratamiento quirurgico temprano.

Caso

Se describe el caso de una paciente de 14 meses
con presentacionatipica de PF' y sindrome com-
partimental de antebrazo izquierdo. Tras realizar

Abstract

Introduction

Purpura fulminans is a serious pathology that
associates coagulation disorders which mainly
affects acral areas. The aim of this study is to
highlight the importance of suspected diagnosis,
multidisciplinary managementand early surgical
treatment.

Case

1t is described the case of a 14-months-old
patient with an atypical presentation of purpura

fulminans and a compartmental syndrome of the
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fasciotomia y un tratamiento médico de soporte de
la coagulacion intravascular diseminada, se llego
a un diagnostico etioldgico infrecuente: déficit au-
toinmune de proteina S.

Resultados

La purpura progresé en miembros inferiores,
que tuvieronbuena evolucion con las curas loca-
les. No hubo afectacion de organos internos. El
miembro superior izquierdo sufrié necrosis seca
y precisé amputacion.

Conclusiones

El manejo de la PF debe ser multidisciplinar
para llegar aun diagndstico certero e iniciar un
tratamiento precoz. El diagnostico y tratamiento
rapido del sindrome compartimental es importante
para no empeorar el prondstico del miembro. En-
tre las opciones de tratamiento quirtrgico encon-
tramos el desbridamiento de heridas, el injerto li-
bre de piel, los colgajos cutaneos y la amputacion,
para lo cual debe esperarse, siempre que sea posi-
ble, a la estabilizacion del paciente y delimitacion
de la necrosis.

Palabras clave: Purpura fulminans, sindrome
compartimental, manejo quirargico, déficit depro-
teina S, infantil.
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left forearm. After performing a fasciotomy and
a supporting medical treatment for intravascular
disseminated coagulation, it was reached to an
infrequent diagnosisetiology: autoimmune protein
S deficiency.

Results

Purple injuries progressed in lower limbs,
which had good evolution with local treating.
There were no internal organs affection. The left
upper limb suffered dry necrosis and it required
amputation.

Conclusion

The management of PF must be
multidisciplinary to reach an ccurate diagnosis
and to initiate an early treatment. Prompt
diagnosis and treatment of the compartmental
syndrome is necessary to prevent a worsening of
the limb prognosis. Surgical treatment options
include wound debridement, free skin graft, skin
flaps and amputation, they should be postponed,
as long as possible, until the patient gets stable
and the necrosis gets delimitated.

Keywords: Purpurafulminans, compartmental
syndrome, surgical management, protein S
deficiency, pediatric.

Introduccion

La purpura fulminans (PF) es una entidad cli-
nico-patologica grave caracterizada por microan-
giopatia trombotica en miembros. Se asocia a
coagulacion intravascular diseminada (CID), que
conlleva una necrosis cutanea y que puede cursar
con afectacion multiorganica de rapida evolucion
y de pronostico incierto, causando normalmente
una alta morbimortalidad'=. Aunque los nifios me-
nores de 4 afios son los mas afectados, también
puede aparecer en otras edades, siendo menos fre-
cuente en adultos*”.

Para un adecuado manejo es fundamental el
diagnostico precoz y un tratamiento agresivo.
Aunque la etiologia mas frecuente suele ser la

Revista Sociedad Andaluza Traumatologia y Ortopedia, 2021; 38 (2/4): 43-48

infecciosa, en concreto la meningitis asociada a
Neisseria Meningitidis y a Strepcoccus del gru-
po B, puede asociarse a multitud de causas, entre
ellas el déficit de proteina C y S*°. Por otro lado,
también existe la PF idiopatica como diagndstico
de exclusion, la cual normalmente presenta un
cuadro menos severo®.

Los pacientes que sobreviven a la PF normal-
mente sufren necrosis parcheada de las extremi-
dades y pueden precisar de varias intervenciones
quirurgicas, entre ellas la amputacion*. El sindro-
me compartimental es frecuente, y un retraso en
su diagndstico y tratamiento conlleva un peor pro-
nostico del miembro afectado*’?.

El objetivo de este trabajo es destacar la im-
portancia de la sospecha diagndstica en esta pa-
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tologia, el manejo multidisciplinar de la misma y
la necesidad del tratamiento quirdrgico temprano.

Caso clinico

Presentamos el caso de una nifia de 14 meses,
sin antecedentes médicos de interés, que acude a
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urgencias por dolor e impotencia funcional en an-
tebrazo izquierdo tras traumatismo de baja energia
el dia anterior. A la exploracion, se aprecia edema y
hematoma incipiente de unos 5 cm en el antebrazo
que en aproximadamente cinco horas, progresa a
equimosis en mano y antebrazo, asi como contrac-
tura en flexion (signo de Volkmann) (fig.1).

Figura I Placa purpurica en tercio medio y distal de antebrazo y mano izquierda.
Signos de edema y contractura en flexion (signo de Volkmann).

Debido al empeoramiento del estado del
miembro, se decide intervencion quirurgica de ur-
gencias por sospecha de sindrome compartimen-
tal. En quir6fano se realiza incisién cutanea sobre
linea media volar del antebrazo, desde flexura del
codo hasta linea de Kaplan, fasciotomia antebra-
quial y liberaciéon de musculatura flexora y de
nervio mediano mediante apertura del ligamento
anular del carpo. Se realiza asimismo incision cu-
tanea dorsal y liberacion del compartimento dor-
sal. En cuanto a los compartimentos de la mano,

se liberaron mediante dos incisiones dorsales para
los compartimentos aproximador y central, una
incision cubital para el compartimento hipotenar
y mediante la incision volar hasta linea de Kaplan
para el compartimento tenar. Las heridas se deja-
ron sin suturar y se procedio a la oclusion de las
mismas con un sistema de vacio. Al finalizar la
cirugia se observaron lesiones similares en am-
bos miembros inferiores y necrosis paulatina del
miembro intervenido (fig. 2).
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Figura 2 Necrosis distal en pulpejos y dedos de la mano. Desarrollo de placas purpuricas similares a la de antebrazo
en ambos miembros inferiores y posterior demarcacion de las mismas.

Los resultados de la analitica muestran trom-
bocitopenia, hipofibrinogenemia y aumento del
tiempo de protrombina y de tromboplastina par-
cial activada, por lo que se diagnostica de coagu-
lacion intravascular diseminada (CID). Al salir de
quirdfano, en el postoperatorio inmediato se inicia
transfusion de plasma fresco congelado y plaque-
tas, tratamiento antibiotico empirico y profilaxis
antitromboética mediante heparina de bajo peso
molecular, mejorando de forma generalizada los
factores de coagulacion.

La paciente queda ingresada en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos, donde se conti-
nua el estudio mediante ecografia abdominal, que
descarta sangrado en organos internos, y biopsia

cutanea que descarta la presencia de vasculitis. La
determinacion de las proteinas Cy S muestra un dé-
ficit severo de proteina S (5%), de etiologia incierta.

Resultados

Durante el ingreso, se estabilizaron las lesio-
nes en miembros inferiores, no aparecieron lesio-
nes similares en otras localizaciones y se continud
con curas de las placas purptiricas cada 24-48h con
Silvederma® y Mepentol® topico. Tras compro-
bar la ausencia de viabilidad distal del miembro
superior izquierdo y la delimitacion de la necrosis,
a los 20 dias del ingreso se realiza la amputacion
del mismo (fig. 3).

Figura 3 Delimitacion de la necrosis en el miembro superior. Amputacion a nivel de tercio medio de antebrazo izquierdo.
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A los 18 meses de edad, la paciente fue prote-
tizada y los miembros inferiores se han recupera-
do sin secuelas graves.

Discusion

La PF es una coagulopatia por consumo,
caracterizada por un estado protrombético aso-
ciado a CID'2, es una patologia poco frecuente
pero de evolucidn torpida y a menudo incierta.
Aunque la etiologia infecciosa es mas frecuente
(la meningitis asociada a Neisseria meningitidis
y a Streptococcus grupo B), entre otras causas
encontramos el déficit de determinados factores
de la coagulacion como la proteina C y/o la pro-
teina S, anticuerpos antifosfolipidos, insuficien-
cia hepatica severa, galactosemia y la terapia con
warfarina'?. De éstos, el déficit hereditario mas
frecuente es el de la proteina C, seguido del défi-
cit congénito de proteina S, por lo que debemos
pensar en estas causas ante la ausencia de otros
signos clinicos de infeccion.

El déficit de proteina S suele ser heredita-
rio, aunque se ha descrito la etiologia infecciosa
y autoinmune?. En este caso, la paciente recibio
tratamiento mediante transfusiones periddicas de
plasma y de preparados concentrados de proteina
C, hasta que se obtuvo el resultado del estudio a
los padres, que fue normal y, dada la falta de res-
puesta al tratamiento antibidtico y a las transfusio-
nes realizadas, se acepto el diagnostico de déficit
autoinmune de proteina S. Se inici6 entonces tra-
tamiento inmunosupresor con metilprednisolona,
con buena evolucion y normalizacion de los nive-
les de proteina S.

Entre las medidas generales de tratamiento se
recomienda el soporte nutricional para asegurar
una buena capacidad de cicatrizacion®?, antibiote-
rapia empirica intravenosa, transfusion de plasma
y plaquetas, y profilaxis antitromboética'>

En cuanto al manejo quirurgico de las placas
purpuricas, en este caso se valor6 la medicion de
la presion intracompartimental del antebrazo, pero
puesto que el diagndstico de esta patologia es cli-
nico y que la exploracion era clara, se decidio la
cirugia urgente.

El uso topico de acidos grasos hiperoxigena-
dos, en este caso el Mepentol®, ha sido descrito
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como un tratamiento de utilidad al aumentar la mi-
crocirculacion de la piel y reducir por tanto el ries-
go de isquemia’. Durante el ingreso, los miembros
inferiores tuvieron una evolucion favorable con
las curas y el desbridamiento de la piel necrosada.
En el miembro superior se descartd la posibilidad
de cobertura mediante colgajo o injerto al comen-
zar la necrosis seca de la mano y del tercio dis-
tal del antebrazo'®, por este mismo motivo no se
propuso el tratamiento con oxigenoterapia hiper-
barica, el cual ha sido un tratamiento empleado en
este tipo de lesiones, si bien con escasa evidencia’®.
Finalmente se decidio la amputacion del miembro
superior tras la estabilizacion de la paciente y la
delimitacion de la necrosis, lo cual ocurri6 alrede-
dor de las tres semanas, al igual que en la mayoria
de los casos descritos en la bibliografia®.

Conclusiones

El manejo de la PF debe ser multidisciplinar
para llegar a un diagnoéstico certero € iniciar un
tratamiento precoz, dada la evolucion térpida de
las lesiones. El tratamiento médico de la CID se
basa en el soporte hemodinamico y en la correc-
cion de la posible causa desencadenante: antibio-
terapia de amplio espectro, transfusion de plasma
y plaquetas y profilaxis antitrombotica. Entre las
opciones de tratamiento quirirgico encontramos
el desbridamiento de heridas, el injerto libre de
piel, los colgajos cutaneos y la amputacion, para
lo cual debe esperarse, siempre que sea posible, a
la estabilizacion del paciente y delimitacion de la
necrosis.
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