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Imagenes en Medicina

Purpura fulminante por déficit de proteina S (enfermedad oclusiva
no inflamatoria)

Fulminant purpura due to protein S deficiency (non-inflammatory occlusive

disease)

Fatima Lorena Benavente Garay' ©
Johana Inés Silvero Avalos'®

Maria Eulalia Daiub Franco!®

tUniversidad Nacional de Asuncién, Hospital de Clinicas, Facultad de Ciencias Médicas. San

Lorenzo, Paraguay.

INTRODUCCION

Es una afeccion poco comin que se caracteriza por trombosis tisular extensa y necrosis cutanea
hemorragica. Se manifiesta en tres situaciones clinicas: en recién nacidos con déficit congénito
homocigoto de proteina C, proteina S, antitrombinalll y/o resistencia a proteina C activada por
mutacion del factor V de Leiden, en una sepsis grave, caracteristicamente meningococemia
fulminante; y en ausencia de infeccion aguda, asociada a un deéficit transitorio autoinmune de
proteina S. En lamayoria de los casos el tipo idiopatico aparece durante la fase de convalecencia

de una infeccidn viral®.,
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Imagen 1: A. Lesiones ampollosas clofluyentes acompafiadas de lesiones purpuras

extensas a lo largo de ambos miembros inferiores. B. Biopsia de piel tefiida con HyE en
donde se observa desprendimiento de la capa cornea de la piel (ampollas) y vasos ocupados

por coagulos hematicos sin inflamacion vascular.

Paciente sexo masculino de 53 afios de edad sin patologias de base conocidas acude por un cuadro
de 72 horas de evolucion de petequias pruriginosas que inician en regién interna de muslos, que
progresan a ambas piernas y pies de forma simétrica, luego aumentan en nimero y tamafo y
cambio de coloracion (de rojo a purpura) Imagen 1-A. 24 horas antes se agrega edema, dolor de
miembros inferiores y progresion de lesiones purpuricas en abdomen y miembros superiores y
aparicion de lesiones ampollosas en miembros inferiores. Niega sintomas urinarios, fiebre,
artralgias, fiebre, sangrados. Refiere cuadro gripal 10 dias antes del ingreso.

Se realiza biopsia de piel (pie y brazo izquierdo) Imagen 1-B: enfermedad vascularoclusiva y
ampollas subepidérmicas, hallazgos inflamatorios en las paredes vasculares son minimos,
predominando imagenes de oclusion trombotica vascular superficial, a descartar déficit de proteina
C y S, necrosis warfarinica, atrofia blanca, CID, purpura fulminas, SAF, PTT, crioglobulinemia.
Se realizan los estudios para busqueda de etiologia, donde Ilama la atencion dosaje de proteina S
disminuida (88 %).

93



Rev.Nac. (Itaugua).2022;14(1):092-094

Declaracién de contribucion de autores:

Benavente Garay FL: Contribucion sustancial a la concepcion o disefio del articulo o a la
adquisicion, analisis o interpretacion de los datos.

Silvero Avalos JI: Contribucion sustancial a la concepcion o disefio del articulo o a la adquisicion,
analisis o interpretacion de los datos.

Daiub Franco ME: Revision bibliogréafica y redaccion del caso. Participado en el disefio del trabajo

de investigacién o en la revision critica de sucontenido intelectual.

REFERENCIAS
1. De Kleinjn ED, de Groot R, Hack E, Mulder PGH, Eng W, Moritz B, et al. Activation of protein
C following infusion of protein C concentrate in children with severe meningococcal sepsis and
purpura fulminans: a randomized, double-blinded, placebo-controlled, dose-finding study. Critical
care. 2003;31(6):1839-47. doi: 10.1097/01.CCM.0000072121.61120.D8.

94



