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RESUMEN

La purpura fulminante (PF) es una presentacion infrecuente de la meningococcemia secundaria a trombosis
intravascular e infarto hemorragico cutaneo. Su curso es potencialmente letal, con tasas de mortalidad en la fase
aguda entre el 18% v el 40%. Afecta con mayor frecuencia a lactantes y los casos en adultos se limitan a reportes
de la literatura.

Presentamos el caso de un paciente con meningococcemia asociada a pirpura fulminante, que requirié de am-
putacion transtibial bilateral mas amputacién de las falanges distales de ambas manos.
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PURPURA FULMINANS SECONDARY TO MENINGOCOCCEMIA WITH

FATAL OUTCOME

SUMMARY

Purpura fulminans (PF) is an uncommon presentation of meningococcemia, secondary to intravascular throm-
bosis and cutaneous hemorrhagic ischemia. Its course is potentially lethal, with mortality rates in the acute
phase ranging between 18% and 40%. It affects infants more frequently; cases in adults are limited to reports in
the literature. We present the case of a patient with meningococcemia associated with purpura fulminans, who
required bilateral transtibial amputation as well as amputation of the distal phalanges of both hands.

KEY WORDS: Disseminated intravascular coagulation; Infection; Purpura; Thrombosis.

INTRODUCCION

La purpura fulminante (PF) es un trastorno trombdtico
raro y potencialmente mortal, que se manifiesta en la
piel como una necrosis cutanea rapidamente progre-
siva®, Este término fue inicialmente descrito por Gue-
lliot en 1884 y posteriormente afianzado por Henoch en
18879,

La PF puede ser secundario a una respuesta autoinmu-
ne a infecciones o ser la manifestacién cutanea de una
deficiencia de factores protrombéticos como la proteina
Cy S, antitrombina III o por mutacién a nivel del factor
V de Leiden, que genera alteracion en las vias de la coa-
gulacion @9,

Se clasifica en neonatal, idiopatica o infecciosa; esta
dltima es la etiologia mas comtin ®, Los principales
microorganismos involucrados en la PF infecciosa son
Neisseria meningitidis (64%) y Streptococcus pneumo-
niae (22%); en menor proporcidon se encuentra el Sta-
phylococcus aureus y el Haemophilus influenzae 5.

Se presenta mas frecuentemente en pacientes jovenes
y es mas comun en la infancia, con escasos reportes en
adultos, sin antecedentes. No existe predileccion por
sexo ni raza &9,

A pesar de un diagndstico y tratamiento temprano, esta
entidad cursa con una alta tasa de morbimortalidad y
genera desenlaces catastroficos ©.
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CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un paciente masculino de 18
afos, sin antecedentes patolégicos, quien consulta por
un cuadro clinico de cuatro dias de evolucién de ma-
lestar general y fiebre, deposiciones liquidas, epistaxis
y dolor intenso en las extremidades superiores e infe-
riores.

Ingresa somnoliento, afebril, taquicardico, taquipnei-
co, hipotenso y desaturado.

A la exploracion fisica presentaba maculas y placas
purpdricas, extensas, de predominio en el tronco y los
muslos, asociadas a flictenas hemorragicas en ambos
miembros inferiores y necrosis seca distal bilateral en
ambas manos y pies (Figuras 1y 2).

Los analisis de laboratorio reportaron leucocitosis con
aumento de los reactantes de fase aguda, coagulopatia
y disfuncion hepatica y renal. Se descartaron enferme-
dades de transmisién sexual; las pruebas para dengue,
hemoparasitos, varicela zoster y panel viral fueron ne-
gativas. En los hemocultivos se obtuvo crecimiento de
diplococos gramnegativos compatibles con N. meningi-
tidis (Tabla 1), por lo cual se estableci6 el diagnostico
de purpura fulminante secundaria a meningococo.

Posteriormente, el paciente presenta deterioro clinicoy
requiere soporte vasopresor, ventilatorio y metaboélico
en la unidad de cuidados intensivos (UCI).
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Figura 1. Compromiso de los miembros inferiores. A. Maculas purpuricas en los muslos. B. Placas purpdricas
retiformes en los muslos. C. Flictenas hemorragicas en las piernas y necrosis distal seca en la planta de los pies.

Figura 2. Necrosis seca distal en manos.
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Hemoglobina 15,6 g/dL

Leucocitos 18,6 x 10°/L
Plaquetas 20.000 mm?
ALT™ 98 U/L
Bilirrubina total 3,5 mg/dL
Creatinina 4,4 mg/dL
Nitrégeno ureico 42,8 mg/dL

Tiempo de protrombina 40 segundos

(INR: 3,7)

Tiempo de

6,6 segundos
tromboplastina 2 &

Fibrinogeno 309 mg/dL

*

PCR 24 mg/dL

Tabla 1. Laboratorios
“Proteina C-reactiva.

&Anticuerpos.

NS1dengue Negativo
Gota gruesa malaria Negativo
IgM varicela zéster' Negativo

Panel viral Negativo

Dimero D 27.405 ng/mL
RPR sifilis No reactivo
AC VIH¥ Negativo
HbSAg® Negativo
AC anti-HbSAg®® Negativo
AC hepatitis C* Negativo
Diplococos

Hemocultivo aerobio gramnegativos - V.

Meningitidis

$Antigeno de superficie de hepatitis B.

‘Inmunoglobulina M.

*Alanina-aminotransferasa.

El paciente fue tratado con terapia antibi6tica de am-
plio espectro e hidrocortisona en 200 mg/dia, durante
cinco dias, con control de la infeccién. A pesar de una
respuesta clinica adecuada, por necrosis extensa en
ambas manos y pies requiri6 amputacion transtibial
bilateral y de las falanges distales de ambas manos, del
2.°al 5.° dedo.

DISCUSION

La enfermedad meningocécica (EM) es una infecciéon
aguda y grave causada por el agente bacteriano N. me-
ningitidis, un diplococo gramnegativo. Esta patologia
es reconocida mundialmente por causar trastornos
potencialmente mortales, como la meningococcemia
y la meningoencefalitis. En paises industrializados, se
reportan aproximadamente 500.000 casos anuales ©,
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En América Latina, la EM es endémica, con periodos
de brotes, lo que convierte en una enfermedad dinami-
ca e impredecible @. En Colombia, para el afio 2013 se
present6 un promedio de 0,12 casos por cada 100.000
habitantes ©. Su incidencia varia segtin la edad, con ta-
sas mas altas en lactantes, seguidos de los adolescentes
y adultos jovenes, y un discreto repunte en pacientes
mayores de 65 afios .

Hasta el 24% de la poblacién mundial presenta colo-
nizacién por N. meningitidis en la nasofaringe, lo que
la hace ser portadora asintomatica. Solo una pequefia
proporcién evoluciona a una bacteriemia debido a una
disrupcion del endotelio, 1o cual genera una fuga de pa-
tégenos al torrente sanguineo y produce un dafio vascu-
lar local secundario a la adhesién del microorganismo
a los vasos dérmicos @. Los mecanismos responsables



de la colonizacién nasofaringea y el cruce de la mucosa
siguen sin poder explicarse; probablemente esté aso-
ciado a polimorfismos genéticos, particularmente en
el desarrollo de la PF @), Entre el 5% y el 25% de los
pacientes con infecciéon por meningococo desarrollan
parpura fulminante, con una mortalidad aproximada
del 20% al 70% ©.

La meningococcemia se define como la diseminacion
de la bacteria por el torrente sanguineo en ausencia
de meningitis (recuento de células en el liquido cefa-
lorraquideo inferior o igual a 10/mm) y se presenta en
el 20%-30% de los casos de EM. Se caracteriza por pre-
sentar una evolucion aguda, con fiebre de inicio stibito,
astenia generalizada, extremidades frias, palidez cuta-
nea, dolor muscular, leucocitosis o leucopenia, cefalea,
somnolencia, hipotension arterial y coagulacion intra-
vascular diseminada. El signo clasico es el exantema
purptrico petequial, presente en dos tercios de los ca-
sos. También se han descrito presentaciones maculopa-
pulares o urticariformes, que progresan posteriormente
a lesiones petequiales o purptricas, con compromiso
de la mucosa oral o conjuntival ©.

Un 10% a 20% de los pacientes evolucionan a choque
séptico en las siguientes seis a 12 horas. En esta etapa
de la enfermedad se presenta una vasoconstriccién pe-
riférica que se manifiesta por extremidades cianéticas
y mal perfundidas. Las petequias pueden aumentar de
tamafio y progresar a una PF, caracterizada por ma-
culas violaceas, no palpables y no blanqueables, que
evolucionan rapidamente a placas, ampollas y flictenas
hemorragicas, y en casos mas graves, a gangrena &%, Su
localizacién mas frecuente son las extremidades infe-
riores y los gltteos, aunque también puede presentarse
en los miembros superiores, el tronco, la cara y el cuero
cabelludo &1,

La N. meningitidis es el principal agente responsable de
la PF infecciosa; sin embargo, en el 22% de los casos
puede presentarse por S. pneumoniae especialmente en
pacientes con asplenia e hipoesplenia ©. En un menor
porcentaje, se encuentran involucrados otros microor-
ganismos, como el S. aureus y el H. influenzae & 5.

Las complicaciones sistémicas mas frecuentes de la me-
ningococcemia son la disfuncién miocardica (67%), la
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meningitis (50%) vy la falla hepatica, renal y pulmonar,
en menor proporcion ©. La coagulacién intravascular
diseminada, en casos mas severos, puede desencade-
nar insuficiencia suprarrenal hemorragica, conocida
como el sindrome de Waterhouse-Friderichsen (SWF), el
cual debuta con hipoglucemias recurrentes y refracta-

rias, como lo presentado en el caso de nuestro paciente
(3,7,13)

El diagndstico de la enfermedad meningocécica es cli-
nico y paraclinico. Se recomienda realizar hemoleuco-
grama, pruebas de funcién hepatica y renal, tiempos
de coagulacién, hemocultivos y puncién lumbar ante la
sospecha de meningitis .

En los casos dudosos, una biopsia y cultivo de piel po-
drian ser ftiles. Para la confirmacion de esta patologia,
debe aislarse el N. meningitidis en alguna de las ayudas
diagnoésticas previamente mencionadas ©.

Los hallazgos histopatolgicos mas frecuentemente en-
contrados son trombosis y depdsitos de fibrina en los
vasos dérmicos y del tejido celular subcutaneo, asocia-
dos a oclusion de las arteriolas y necrosis fibrinoide de
la pared con extravasacion de eritrocitos 4.

El tratamiento esta dirigido a controlar la infeccién sub-
yacente con terapia antibiética adecuada para la pato-
logia asociada, con reposicién plaquetaria y de los fac-
tores de la coagulacion si el sangrado es significativo @,
La primera linea de tratamiento son las cefalosporinas
de tercera generacion ©. El plasma fresco congelado, la
heparina no fraccionada y el oxigeno hiperbarico son
otras alternativas terapéuticas descritas en la litera-
tura. Sin embargo, hasta el momento, ninguna ha de-
mostrado beneficios clinicos en las investigaciones &
7. Ademas, no existen estudios controlados que avalen
el uso de otros tratamientos como la plasmaféresis, la
hipotermia inducida, el paracetamol y la inmunoglo-
bulina policlonal en la enfermedad meningocécica. El
uso de esteroides, especialmente en pacientes con PF
concomitante o SWF, es controversial. Algunos autores
recomiendan su uso en dosis bajas (hidrocortisona en
200 mg/dia por via intravenosa) en adultos con choque
séptico refractario @. El compromiso cutaneo se ma-
neja con desbridamientos del area necrética afectada,
correccioén con injertos y amputaciones segtin la severi-
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dad y la necrosis @. En nuestro caso, el paciente respon-
di6 al uso de esteroides, con lo que se control6 la falla
circulatoria y metabdlica; sin embargo, por la necrosis
cutanea extensa requirié manejo quirargico radical. Se-
gln lo descrito, entre el 20% y el 30% de los pacientes
sobreviviente requieren amputaciéon de extremidades,
en promedio, de tres de los miembros, cicatrices y de-
formidades severas 59,

CONCLUSIONES

La infeccién por N. meningitidis constituye una emer-
gencia infecciosa con presentaciones clinicas diversas.
La parpura fulminante es una presentacion grave e in-
frecuente de esta enfermedad, secundaria a oclusion
microvascular e insuficiencia circulatoria aguda. Debe
sospecharse en pacientes con purpura retiforme o am-
pollas hemorragicas de rapida evolucion asociadas a
falla multiorganica. El pronéstico es desfavorable, con
multiples complicaciones sistémicas y secuelas a largo
plazo a pesar del tratamiento.
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