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PALABRAS CLAVE Resumen
Plaquetas; Introduccién: La trombocitopenia inmune primaria (PTI) es poco frecuente en la infancia, pero
Trombocitopenia es la causa mas habitual de trombocitopenia. Se han intentado establecer factores de riesgo
inmune primaria para predecir su evolucion, con el objetivo de poder optimizar su manejo, que se ha modificado
(PTI); en los ultimos afios, debido, entre otros factores, a una atencion mas especializada.
Hemorragia; Material y métodos: Estudio retrospectivo, observacional y analitico de los pacientes con PTI,
Factores de riesgo; en un periodo de 3 afos, en una consulta especializada en Hematologia Pediatrica.
Supervivencia Resultados: Desde el punto de vista epidemioldgico, clinico y analitico, las caracteristicas de

esta serie son similares a las de otros grupos. La mayoria de los pacientes (23/31; 74,2%)
presentaron una PTI de duracion menor de 12 meses, sin complicaciones graves relacionadas
con la enfermedad ni con el tratamiento. Se establecieron como factores de riesgo relacio-
nados con una evolucion torpida (supervivencia libre de eventos [SLE] menor), sin alcanzar
la significacion estadistica, el sexo femenino, la edad mayor de 10 afos, la leucopenia, la
ausencia de trombocitopenia grave inicial y la atencion no especializada. La ausencia de
antecedente de infeccion se relacion6 significativamente con una SLE menor.
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Correo electrénico: crodriguezvigil@salud.aragon.es (C. Rodriguez-Vigil Iturrate).
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Conclusiones: Los factores de riesgo de evolucion torpida de PTI epidemiologicos y analiticos
de este estudio coinciden con los descritos en la literatura. Presentaron una SLE menor los
pacientes tratados antes del inicio de la atencion especializada. Estos datos parecen apoyar la
recomendacion actual de que las enfermedades poco frecuentes, como esta, se controlen en
unidades especializadas.

© 2019 Publicado por Elsevier Espaia, S.L.U. en nombre de Asociacion Espanola de Pediatria.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Primary immune thrombocytopenia: Experience of a specialised clinic

Abstract

Introduction: Although primary immune thrombocytopenia (ITP) is rare in childhood, it is the
most frequent cause of thrombocytopenia. There have been attempts to establish risk factors to
predict the progression of the disease in order to optimise its management, which has changed
in recent years due to, among other reasons, specialised care.

Material and methods: A retrospective, observational and analytical study was conducted on
patients diagnosed with ITP over a 3-year period in a Paediatric Haematology specialist clinic.
Results: From the epidemiological, clinical and analytical point of view, the characteristics
of this group are similar to others. Most of the patients (23/31, 74.2%) had ITP for less than
12 months, with there being no serious complications related to the disease or the treatment
received. It was established that risk factors were related to being slowly evolving (lower event-
free survival (EFS)) with no statistical significance, female gender, age over 10 years, leukopenia
absence of initial severe thrombocytopenia, and non-specialised care. The absence of a history
of infection was significantly related to a lower EFS.

Conclusions: The epidemiological and analytical risk factors for a slowly evolving ITP are the
same that described in the literature. Patients treated before the beginning of specialised
care also had a lower EFS. These data seem to support the current recommendation that rare
diseases should be managed in specialised units.

© 2019 Published by Elsevier Espafa, S.L.U. on behalf of Asociacion Espanola de Pediatria.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion y objetivos

La trombocitopenia inmune primaria (PTI) es una enferme-
dad caracterizada por una disminucion aislada de la cifra
de plaquetas por debajo de 100.000/mm?3, sin encontrar
una causa desencadenante que la explique. Actualmente
se establece el término «crénica» a partir de 12 meses de
evolucion desde el diagnostico'?.

Es la causa mas frecuente de trombocitopenia de presen-
tacion aguda en un nifo sano, pero no es una enfermedad
frecuente. La incidencia en menores de 15 anos se estima
en unos 5 casos por 100.000 habitantes/afno’.

Se caracteriza fundamentalmente por sintomatologia
hemorragica a 3 niveles: piel, mucosas y o6rganos inter-
nos. La mayoria de los pacientes estan asintomaticos o
tienen afectacion cutaneo-mucosa. Se han desarrollado
diferentes escalas clinicas para medir de forma objetiva
la intensidad de los sangrados, siendo una de las mas
empleadas la desarrollada por la OMS: grado 0, sin evi-
dencia de sangrado; grado 1: sangrados leves (petequias,
equimosis, mucosas, sangrado retiniano sin alteraciones
visuales); grado 2: sangrados mayores (melena, hemate-
mesis, hematuria, hemoptisis); grado 3: cualquier sangrado
que requiera transfusion de hematies; grado 4: sangrados

retinianos con alteraciones en la vision, sangrados en sis-
tema nervioso central. Solamente el 3% de los pacientes
pediatricos presentan sintomatologia de sangrado clini-
camente significativo, siendo las manifestaciones mas
frecuentes la epistaxis y el sangrado gastrointestinal®. Las
hemorragias parecen estar relacionadas con la gravedad
de la trombocitopenia, aunque no existe una correlacion
exacta ni directa entre estas variables. La complicacion
mas grave es la hemorragia intracraneal (HIC), cuya fre-
cuencia oscila entre el 0,1 y el 0,6%. No se ha establecido
un claro factor predictor del riesgo de HIC en estos
pacientes® .

El diagnostico de PTI es de exclusion. Una historia per-
sonal y familiar y un examen fisico normales (salvo las
manifestaciones hemorragicas), asociados a la presencia de
trombocitopenia aislada, constituyen las herramientas clave
para establecer el diagnéstico. La mayoria de los pacien-
tes presentan antecedentes de infeccion viral (60% infeccion
de vias altas y exantemas), inmunizacion (mas frecuente en
relacion con la vacuna triple virica) o infeccion bacteriana
en las semanas previas®*. Cualquier otra alteracion anali-
tica que no sea la trombocitopenia aislada, y/o anomalias
en la exploracion fisica (dismorfias, visceromegalias, etc.)
o en la historia clinica (infecciones de repeticion, fiebre,
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medicamentos, etc.) deben, al menos, hacer replantearse
el diagndstico de PTI7:2,

La PTI es una enfermedad benigna y autolimitada. Diver-
sos registros y publicaciones han demostrado una remision
superior al 60% en los 6 meses tras el diagnostico, indepen-
dientemente del tratamiento recibido®’. La identificacion
de factores predictores de la remision es dificil de esta-
blecer; se ha encontrado una relacion entre la evolucion
favorable y los siguientes: sexo masculino, edad < 10 anos,
inicio abrupto, presencia de infeccion previa y recuento de
plaquetas muy bajo (<5.000/mm?3)'%'3, También la presen-
cia de leucopenia parece asociarse a un mayor riesgo de PTI
persistente o cronica'.

Los farmacos mas frecuentemente empleados para su
tratamiento han sido los corticoides y las inmunoglobuli-
nas intravenosas (IGIV)'>'8, Clasicamente la indicacion de
tratamiento se basaba en aumentar las cifras de plaque-
tas. Con los datos que tenemos en la actualidad, sobre la
rareza del sangrado significativo, la ausencia de evidencia
de que el tratamiento prevenga el sangrado grave, y los cos-
tes y toxicidades conocidos de los diferentes tratamientos,
se aboga por un manejo mas conservador, recomendando
la observacion para los nifios asintomaticos o minimamente
sintomaticos. En el caso de recibir tratamiento, al no existir
uno que haya demostrado su superioridad, es recomendable
valorar los pros y contras con los pacientes y sus familias
para alcanzar un plan individualizado®®'. Este cambio de
estrategia terapéutica queda recogido en los diferentes pro-
tocolos y guias publicados en los ultimos afos, como el
protocolo de la Sociedad Espanola de Hematologia y Onco-
logia Pediatricas (SEHOP)'%-2",

En 2013 se puso en marcha una consulta especializada en
Hematologia Pediatrica en el Hospital Infantil Miguel Servet
de Zaragoza, para encargarse del diagnodstico, tratamiento
y seguimiento de los pacientes diagnosticados de procesos
hematoldgicos no oncologicos, entre ellos, los pacientes con
PTI. Hasta esa fecha, los casos de PTI en este centro eran
tratados por diferentes profesionales no especialistas en
Hematologia Pediatrica. A partir de la puesta en marcha de
la consulta especializada, se emplearon de forma sistema-
tica protocolos avalados por sociedades cientificas expertas
en Hematologia Pediatrica?®.

El objetivo de este trabajo es conocer las caracteristicas
clinicas, analiticas y evolutivas de los casos valorados en esa
consulta especializada, y estudiar los factores de riesgo que
pudieron relacionarse con una evolucion mas torpida.

Poblacion y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo, observacional y anali-
tico mediante la revision de historias clinicas de pacientes
diagnosticados de PTI, atendidos entre enero de 2013 y octu-
bre de 2016 en la consulta especializada en Hematologia
Pediatrica en el Hospital Infantil Miguel Servet de Zaragoza.

Se incluyeron los pacientes menores de 15 anos diagnos-
ticados de PTI, atendidos en esta consulta en ese intervalo
de tiempo, independientemente de la fecha del diagnds-
tico inicial. Se excluyeron del estudio los pacientes sin datos
suficientes de seguimiento.

Se emplearon los criterios diagnosticos, de respuesta y
los tratamientos recogidos en el protocolo sobre PTI de la
SEHOP vigente?.

Los datos recogidos incluian variables demograficas y
epidemiolodgicas, analiticas, de tratamiento, respuesta al
mismo e informacion sobre el seguimiento y la evolucion.
Toda la informacion fue recogida bajo el cumplimiento de la
Ley de Proteccion de Datos vigente.

Las variables se compararon mediante las pruebas de
xy y t de Student. Para establecer relaciones entre las
variables se empleo el estudio de regresion logistica bina-
ria, siendo la variable dependiente el tipo de PTI segun el
tiempo de evolucion (menor o igual a 12 meses/mayor de
12 meses). Se realizd también un estudio de superviven-
cia, definiendo supervivencia libre de eventos (SLE) como
el tiempo transcurrido en meses desde el diagndstico hasta
la aparicion de (lo que ocurriese primero): descenso de pla-
quetas <30.000/mm?, muerte, alta, o final del estudio (31
de octubre de 2016). Las curvas de supervivencia se reali-
zaron mediante el método de Kaplan-Meier. Se comparo la
diferencia en la SLE en funcion de diferentes factores clini-
cos, diagnosticos y terapéuticos (edad, sexo, presencia de
sangrado mucoso, antecedente infeccioso, cifra de plaque-
tas y de leucocitos, atencion en consulta especializada o
previa a la puesta en marcha de la misma) mediante analisis
univariable por Kaplan-Meier, empleando el test log-rank. La
significacion estadistica se establecio para un valor de p o
B menor de 0,05. El analisis estadistico se realiz6 utilizando
el programa IBM SPSS version 24.

Resultados

Entre enero de 2013y octubre de 2016 fueron valorados en la
consulta de Hematologia Pediatrica 509 pacientes por algln
trastorno hematologico benigno. De estos, 44 (8,6%) estaban
diagnosticados de trombocitopenia, y 31 (70% de las trom-
bocitopenias) tenian un diagnostico de PTI. Con estos datos
y los demograficos del Instituto Aragonés de Estadistica se
puede establecer una incidencia en menores de 15 anos de
2,6 casos por 100.000 habitantes/afo.

La distribucion por género fue de 18 hombres frente a 13
mujeres (relacion 1,3:1), con una edad media al diagndstico
de 4,5 anos, mediana de 4 anos y un intervalo de 0-13 anos.
La mayoria de los pacientes (27/31) tenian una edad menor
de 10 anos al diagnostico.

En relacion con las manifestaciones clinicas, 2 pacientes
(6,5%) no presentaban ninglin signo de sangrado, estable-
ciéndose el diagnostico al hacer una analitica por otros
motivos. En los 29 restantes se objetivaron signos de san-
grado: cutaneo en todos ellos, y mucoso en 12 casos (38,7%),
siendo la epistaxis el sangrado mas habitual (10/12; 83%),
seguido del sangrado gastrointestinal. En ningln paciente
se registro el antecedente de vacunacion, existiendo ante-
cedente infeccioso previo en 13 casos (41,9%).

La cifra media de plaquetas al diagnostico fue de
11.000/mm?3, y la mediana de 9.000/mm?3. El 83,8% de
pacientes presentaban <20.000 plaquetas/mm? al diagnés-
tico y se encontr6 trombocitopenia muy grave (<5.000
plaquetas/mm?) en un 13% de la muestra. Las plaquetas
al diagnostico de la serie no superaron en ningln caso las
50.000/mm?3. Las cifras de hemoglobina iniciales fueron
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Tabla 1 Valores analiticos al diagndstico

n Minimo Maximo Media Mediana Desviacion estandar
Leucocitos totales/mm?3 29 4.900 15.700 9.891 10.100 3.051
Hemoglobina (g/dl) 29 7,6 14,3 12,5 13 1,4
Plaquetas/mm? 31 457 47.000 11.079 9.000 9.348
Volumen plaquetario (fl) 25 8,6 22,5 12,9 11,4 4

Tabla 2 Caracteristicas clinicas, analiticas y terapéuticas de los pacientes en funcion del tiempo de evolucion

Todos los pacientes (n=31) <12 meses (n=23) >12 meses (n=8)

Sexo, n (%)
Hombre 18 (58,1) 15 (65,2) 3 (37,5)
Mujer 13 (41,9) 8 (34,8) 5 (62,5)

Edad en anos

Media (intervalo) 4,5 (0-13) 3,7 (0-13) 7 (4-11)

<10 anos, n (%) 27 (87,1) 22 (95,7) 5 (62,5)

> 10 anos, n (%) 4(12,9) 1 (4,3) 3 (32,5)
Sangrado cutdneo, n (%)

No 2 (6,5) 2 (8,7) 0

Si 29 (93,5) 21 (91,3) 8 (100)
Sangrado mucoso, n (%)

No 19 (61,3) 14 (60,9) 5 (62,5)

Si 12 (38,7) 9 (39,1) 3 (37,5)
Infeccion previa, n (%)

No 18 (58,1) 10 (43,5) 8 (100)

Si 13 (41,9) 13 (56,5) 0
Plaquetas totales

Media/mm3 11.079 9.889 14.500

Mediana/mm? 9.000 9.000 9.000

Intervalo/mm3 457-47.000 457-27.000 5.000-47.000
Plaquetas, n (%)

<10.000/mm? 16 (51,6) 12 (52,2) 4 (50)

>10.000/mm? 15 (48,4) 11 (47,8) 4 (50)
Plaquetas, n (%)

<5.000/mm? 4(12,9) 4 (17,4) 0

>5.000/mm3 27 (87,1) 19 (89,6) 8 (100)
Leucocitos totales

Media 9.891 10.560 7.323

Mediana 10.100 10.700 7.045

Intervalo 4.900-15.700 4.900-15.700 4.900-11.150
Leucocitos, n (%)

<6.000/mm? 6 (19,4) 2 (8,7) 4 (50)

> 6.000/mm3 25 (80,6) 21 (91,3) 4 (50)
Tratamiento, n (%)

No 3(9,7) 3 (13) 0

Si 28 (90,3) 20 (87) 8 (100)
Tipo de tratamiento, n (%)

IGIV sélo 5 (16,1) 5 (21,7) 0

Prednisona sélo 8 (25,8) 5 (21,7) 3 (37,5)

IGIV + prednisona 12 (38,7) 10 (43,5) 2 (25)

IGIV + prednisona + otros 3(9,7) 0 3 (37,5)

Esplenectomia 3(9,7) 1(4,3) 2 (25)

IGIV: inmunoglobulina intravenosa.
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anormales en 2 casos, en los que se realiz6 un estudio de
médula o6sea, que confirmo el origen periférico de la trom-
bocitopenia. Seis pacientes (19,4%) presentaron leucocitos
<6.000/mm? al diagndstico, y de estos, la mayoria (66%)
evolucionaron hacia PTI cronica (tabla 1).

De los 31 pacientes, 3 (9,7%) no recibieron ningln tra-
tamiento médico a lo largo del seguimiento; todos ellos
evolucionaron a la curacion en los 6 meses siguientes.
Trece (46,8%) recibieron un tratamiento, siendo el mas
empleado la prednisona (8 pacientes), seguido de las IGIV
(5 pacientes). Doce pacientes precisaron recibir 2 lineas de
tratamiento, por escasa respuesta clinica y/o analitica, y en
3 casos se emplearon otras terapias (dexametasona, rituxi-
mab, analogos de la trombopoyetina, esplenectomia). Un
paciente present6 epistaxis que precisé terapia transfusio-
nal por repercusion hemodinamica. No se registré ninguna
muerte ni ninglin sangrado amenazante para la vida en toda
la muestra en el periodo de estudio. Segln la escala de san-
grados de la OMS, la mayoria de los pacientes (28/31 90,3%)
presentaron hemorragia grados 1-2. Se registraron 2 casos
con grado 0, un caso con grado 3 y no hubo ninglin caso con
sangrado grado 4.

Veintinueve pacientes (93,5%) alcanzaron una cifra
>100.000 plaquetas/mm?3, con un tiempo medio de
150 dias y una mediana de 65 dias. Once casos (35,4%) pre-
sentaron un descenso por debajo de 30.000 plaquetas/mm3
durante el seguimiento, con un intervalo medio de
87 dias y una mediana de 30 dias desde el diagnos-
tico. Todos los que disminuyeron las cifras de plaquetas
recibieron, en algin momento al menos, un tratamiento:
3 pacientes solamente prednisona, 4 pacientes prednisona
e inmunoglobulinas y 4 pacientes al menos 3 farmacos
inmunomoduladores.

De los 31 pacientes, la mayoria (23/31; 74,2%) resol-
vieron la trombocitopenia en los siguientes 12 meses al
diagnostico, y 8 pacientes (25,8%) cumplieron criterios de
PTI crénica. Los pacientes con PTI cronica eran mas fre-
cuentemente mujeres, con una edad media mas elevada
que la muestra total, una cifra media de plaquetas mas
elevada al diagndstico, leucocitos mas bajos al diagnos-
tico y sin antecedente de infeccion previa. En los pacientes
con PTl de mas de 12 meses de evolucion, comparando-
los con los pacientes con PTl aguda o recurrente de menos
de 12 meses de evolucion, se encontro una relacion esta-
disticamente significativa con una edad mas elevada al
diagnostico, la presencia de leucopenia y la ausencia de
infeccion. No se encontro una relacion estadisticamente sig-
nificativa en relacion con la cifra de plaquetas, la presencia
de sangrado mucoso, ni el tratamiento recibido (tablas 2 y
3).

Respecto al tipo de atencion recibida por los pacientes
con PTI, en 13 casos el diagndstico fue hecho antes del inicio
de la consulta especializada en Hematologia, y en los 18
restantes, tras la puesta en marcha de la misma.

En el analisis de regresion logistica binaria, empleando
como variable dependiente el tipo de PTI (aguda/persistente
0 crénica), no se encontrdé ninguna asociacion significativa
con las variables independientes: sexo, edad, leucoci-
tos y plaquetas al diagnéstico, presencia de sangrado
mucoso y tratamiento recibido.

Se comparo la SLE en funcion de varios factores epide-
miologicos, clinicos y terapéuticos, encontrandose que fue

menor, aunque sin alcanzar significacion estadistica, en las
mujeres (p=0,37), en los mayores de 10 afos (p=0,056),
sin signos de sangrado mucoso (p=0,95), con cifras de pla-
quetas superiores a 5.000/mm3 (p=0,16), con leucopenia
<6.000/mm? (p=0,06), y tratados antes del inicio de la
atencion especializada en Hematologia (p=0,06). La SLE
fue significativamente mas baja (p=0,001) en los pacien-
tes sin antecedentes de proceso infeccioso previo (tabla 4y
figs. 1-4).

De los 31 pacientes estudiados, 19 (61,3%) fueron dados
de alta de la consulta, tras al menos un ano de segui-
miento después de la resolucion de la trombocitopenia. Doce
pacientes continuaron seguimiento en la consulta de Hema-
tologia Pediatrica, bien por la cronicidad de su cuadro, o
bien porque a fecha de fin del estudio no se habia cumplido
un ano de seguimiento.

Discusién

Los datos epidemioldgicos obtenidos en este estudio coin-
ciden con la literatura y los recogidos en diferentes
registros en cuanto a la distribucion por edad y sexo
de los casos de PTI, siendo el grupo etario mas fre-
cuente los varones de entre 2 y 4 afos®®. La tasa de
incidencia obtenida de 2,6 casos por 100.000 pacien-
tes pediatricos por ano se encuentra por debajo de los
5 casos por 100.000 por ano que se estima en la mayor
parte de las publicaciones®. Esta baja estimacion de
los casos puede atribuirse a varios factores: el primero,
que no todos los casos de PTI en Aragon se controla-
ron en el centro donde se realizd el estudio. Ademas,
en la presente serie, la mayoria de los pacientes tenian
una trombocitopenia grave (media de 11.000/mm?3, cénit
de 47.000/mm3), no habiéndose registrado los casos con
trombocitopenia leve, que también cumplirian los criterios
diagndsticos de PTI. Si se hubiesen incluido estos pacientes
con un cuadro menos sintomatico, probablemente la tasa
de incidencia se acercaria mas a la encontrada en otras
publicaciones®”>.

La frecuencia de complicaciones hemorragicas relevan-
tes es similar a las publicadas (3%), y la de sangrados graves
es alin menor que la descrita en la literatura®®°. No se regis-
tré ningln caso de sangrado potencialmente mortal durante
el seguimiento. Dos nifios presentaron anemia en relacion
con los sangrados, precisando solamente uno la administra-
cion de hemoderivados. Estos datos avalan la afirmacion de
que la PTl en la infancia es una enfermedad benigna, y que
rara vez asocia morbimortalidad.

La PTI es frecuentemente un trastorno autolimitado que
dura pocas semanas 0 meses, aunque en aproximadamente
el 25-30% se convierte en cronica®'>'*. En esta serie, la
mayoria de los pacientes alcanzaron una cifra de plaque-
tas normales en menos de 6 meses y mas de dos tercios de
la muestra presentaron un cuadro de menos de 12 meses de
evolucion.

No se encontraron diferencias entre las terapias reci-
bidas. Lo mas resenable fue que los 3 pacientes que no
recibieron ningln tratamiento evolucionaron a la curacion
espontanea en menos de 6 meses. La interpretacion de estos
resultados esta supeditada al pequeiio tamano muestral,
pero parece reafirmar que la evolucion de este trastorno
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Tabla 3 Variables con significacion estadistica asociadas a trombocitopenia inmune primaria crénica (mas de 12 meses de
evolucion)
<12 meses (n=23) >12 meses (n=8) p
Edad en anhos
Media 3,70 7 0,01
<10 anos 22 5 0,01
> 10 anos 1 3
Leucocitos totales
Media 10.560 7.323 0,01
<6.000/mm? 2 4 0,01
> 6.000/mm? 21 4
Infeccion previa
No 10 8 0,005
Si 13 0

Tabla 4 Supervivencia libre de eventos (SLE) en funcion de factores clinicos, analiticos y segin el momento de la atencion
recibida
Variable Pacientes (n) Eventos (n) SLE (%) p
Sexo 30 11
Hombre 17 5 70, 6 0,37
Mujer 13 6 56,8
Edad 30 11
<10 afos 26 8 69,2 0,056
> 10 anos 3 3 25
Sangrado mucoso 30 11
No 18 7 61,1 0,95
Si 12 4 66,7
Infeccion previa 30 11
No 17 11 35 <0,05
Si 13 0 100
Plaquetas 30 11
<5.000/mm?3 4 0 100 0,16
>5.000/mm?3 26 11 57,7
Leucocitos 30 11
<6.000/mm?3 6 4 33,3 0,06
> 6.000/mm?3 24 7 70,8
Momento de atencion 30 11
Antes de inicio de atencion especializada 20 10 50 0,06
Atencion especializada 10 1 90

El valor de p se ha obtenido mediante el test log-rank.

hacia la curacién o cronicidad no depende del tratamiento
administrado®°.

Discernir qué factores pueden influir en la evolucion de
este trastorno se ha convertido en un tema principal de estu-
dio en los pacientes con PTI°'*, ya que cuando el médico se
enfrenta a un diagnostico nuevo, no puede determinar si
el nifo va a presentar una enfermedad autolimitada o va
a evolucionar a un trastorno crénico, con las implicaciones
que esta informacion tiene de cara al manejo del paciente
y su entorno.

En esta serie los pacientes diagnosticados de PTI cro-
nica eran mas frecuentemente mujeres, con una edad media
mas elevada, sin trombocitopenia grave, con leucopenia
y sin antecedente de infeccion previa en la anamnesis al

diagnostico. Se encontro una asociacion estadisticamente
significativa entre la PTI crénica y la edad mas elevada, la
presencia de leucopenia y la ausencia de antecedente de
infeccion.

El estudio de regresion no aporto resultados con signifi-
cacion estadistica, probablemente por el reducido tamano
muestral, pero en el estudio de supervivencia se confirmo
la ausencia de un antecedente infeccioso como un factor
con significacion estadistica para la recaida. La explicacion
podria ser que, al existir un claro desencadenante infeccioso
del proceso autoinmune, el comportamiento seria el clasico
y esperado, con una evolucion benigna y autolimitada. La
ausencia de este desencadenante infeccioso podria ser mas
sugestivo de que el proceso fisiopatologico que desencadena
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Figura 1 Representacion grafica del estimador de Kaplan-
Meier para la supervivencia libre de eventos (SLE) en funcion
del antecedente de infeccion previa (p=0,001).
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Figura 2 Representacion grafica del estimador de Kaplan-

Meier para la supervivencia libre de eventos (SLE) en funcion
de la edad (p=0,056).
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Figura 3  Representacion grafica del estimador de Kaplan-

Meier para la supervivencia libre de eventos (SLE) en funcion
de la cifra de leucocitos (p=0,06).

el fenébmeno de disregulacion inmune es mas complejo y
multifactorial, con una tendencia a la cronificacion del
cuadro. Otros factores que se asociaron a una supervivencia
menor, sin llegar a alcanzar la significacion, aunque con
cifras cercanas a ella, fueron la mayor edad, la presencia de
leucopenia y la atencion no especializada en Hematologia.

Conclusiones

Los datos epidemioldgicos y de evolucion de nuestra muestra
coinciden con los de otros registros: la mayoria de los pacien-
tes son varones, de edad preescolar, con antecedente de
infeccion previa, con signos de sangrado mayoritariamente
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Figura 4 Representacion grafica del estimador de Kaplan-
Meier para la supervivencia libre de eventos (SLE) en funcion
del momento de la atencion (p=0,06).

cutaneos, una trombocitopenia grave al diagnostico y una
evolucion benigna y menor de 12 meses.

Los pacientes que sean mujeres, de edad escolar o mayor,
sin un claro antecedente infeccioso, sin signos de sangrado
mucoso, con una trombocitopenia no muy grave y/o leuco-
penia iniciales, parecen presentar un riesgo mayor de tener
una evolucion torpida y recurrente, con tendencia a la croni-
ficacion. Dada la baja prevalencia de esta enfermedad seria
recomendable realizar un estudio multicéntrico prospectivo
con mayor tamafo muestral que permitiese corroborar estos
datos con mayor precisién y significacion.

En este estudio la evolucion de los pacientes fue mas
favorable a partir del inicio de la atencion especializada en
Hematologia. Con los datos obtenidos, teniendo en cuenta
las limitaciones del estudio, parece adecuado recomendar
que las enfermedades poco frecuentes, como la PTI, sean
manejadas en unidades especializadas, con el objetivo de
disminuir la variabilidad en la practica clinica y ofrecer el
tratamiento mas adecuado, basado en la mas actual y con-
trastada evidencia cientifica.
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