
Introducción
La púrpura fulminans (PF) es una coagulopatía por consumo,

muy poco frecuente, exclusiva de la infancia y cuya evolución clí-
nica es impredecible, pudiendo conducir a un shock hipovolé-
mico en pocas horas, o bien evolucionar de forma benigna. Esta
entidad se ha asociado a múltiples procesos infecciosos siendo el
más común la varicela. Las lesiones cutáneas se caracterizan por
una progresión de áreas equimóticas a lesiones circunscritas ne-
gro-purpúreas de la piel que contienen bullas hemorrágicas, que
finalmente culminan en necrosis. La proteína C y en ocasiones la
proteína S suelen verse afectadas con una disminución transito-
ria. El objetivo del tratamiento es detener el proceso de fibrinó-
lisis, sustrato fisiopatológico fundamental en la PF, por ello y con
resultados variables se han utilizado empíricamente heparina, plas-
ma fresco congelado, plaquetas y actualmente se ensaya la admi-
nistración de concentrados de proteína C.

Caso clínico
Niña de 3 años y 10 meses de vida que en el curso de la va-

ricela, estando afebril, presenta importante hematoma:10x9 cm,
(Fig. 1) en cara externa del muslo derecho, rodeado de una zo-
na eritematosa, dolorosa y con un área de necrosis central; no
evidenciándose otras manifestaciones hemorrágicas. 

En el análisis sanguíneo practicado al ingreso destacaba: pla-
quetas 167.000/mm3, tiempo de protrombina (TP) 10%, tiempo
de cefalina 72%, fibrinógeno indetectable y PDF 16 µg/ml.
Factores de coagulación: II 100%, VII 44%, IX 70%, X 54%,
VIIIa 25%, V 19%. Inmunoglobulinas Ig G 15.200 mg/L, IgA
2.895 mg/L e Ig M 1.752 mg/L. Serología ASLO 232 mmol/L,
anticoagulante lúpico negativo y anticuerpos anticardiolipina
positivos. Proteína C coagulativa 18% (60-140%), proteína S
coagulativa 25% (60-120%). El estudio familiar de la coagula-
ción incluyendo actividad de proteínas C y S fue normal. El cul-
tivo de escara necrótica fue negativo. La niña recibió tratamiento
sustitutivo con plasma fresco (8 transfusiones en total a 15 ml/kg),
para mantener niveles de proteína C por encima del 60%. Al ter-
cer día del ingreso aparece un hematoma en el muslo izquierdo

que posteriormente se reabsorbió sin área de necrosis. A los 13
días recibió el alta hospitalaria con normalización de las prue-
bas de coagulación. A los 4 meses del inicio se produjo la re-
solución ad-integrum de la escara necrótica. Los niveles de las
proteínas C y S se normalizaron a los 2 meses del inicio de la
enfermedad, manteniéndose de igual manera a los 6 meses del
mismo (Tabla I).

Discusión
El término púrpura fulminans (PF) fue utilizado por prime-

ra vez por Henoch en 1887(1) y representa un grupo heterogéneo
de trastornos caracterizados por la rápida progresión de lesiones
purpúricas, que pueden evolucionar hacia áreas extensas de ne-
crosis e incluso gangrena(1,2). Posteriormente, Hjort la definió en
1964 como una “enfermedad de niños(3) que estaba precedida
por una enfermedad benigna, generalmente una infección”. La
etiología de la PF todavía es incierta, existiendo diversas teorí-
as: fenómeno similar a la reacción de Arthus o la de Shwartzman,
déficit de proteína C coagulativa, reacción antígeno-anticuer-
po o a la activación del sitema fibrinolítico por un microorga-
nismo. Se asocia con alteraciones de laboratorio características
de una coagulopatía de consumo.

Puede presentarse en 3 diferentes grupos clínicos: el prime-
ro el más común, en el transcurso de una sepsis, y aunque se
ha asociado con infecciones por diferentes bacterias, incluyen-
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Figura 1. Fase inicial de la lesión necrótica.



do S. aureus, Streptococcus beta-hemolítico del grupo A y B, S.
pneumoniae, H. influenzae y Haemophilus aegyptius, la PF ocu-
rre más frecuentemente en pacientes con sepsis meningocóci-
ca(4,5). El segundo grupo de pacientes con PF corresponde a ne-
onatos y niños con deficiencias hereditarias de proteínas C o S(6).
El tercer grupo incluye aquellos pacientes que presentan PF idio-
pática(7,8); se trata de una púrpura rápidamente progresiva a los
pocos días o semanas del inicio de una enfermedad febril.

De entre las múltiples infecciones descritas las más comu-
nes son la varicela y las infecciones estreptocócicas que se pre-
sentan en un 30% y un 20% de los pacientes respectivamente(8).
La enfermedad comienza de repente y se extiende rápida y pro-
gresivamente formando áreas cutáneas hemorrágicas y de ne-
crosis, acompañadas de un trastorno de los factores de coagula-
ción. Se caracteriza por lesiones equimóticas que, generalmen-
te, se distribuyen simétricamente a nivel de extremidades infe-
riores y nalgas, pudiéndose extender hasta el tronco y extremi-
dades superiores(9). Estas lesiones pueden llegar a hacerse ne-
cróticas. En el caso que nos ocupa se presentaron hematomas
con distribución simétrica a nivel de ambos muslos, que poste-
riormente se reabsorbieron sin dejar lesión residual.

En ocasiones pueden producirse lesiones severas con gan-
grena a nivel de las extremidades que pueden precisar de am-
putación(10) (hasta un 28% de los pacientes pediátricos supervi-
vientes de PF en el curso de una enfermedad meningocócica,
precisaron de amputaciones de 2 o más dedos y un 23% preci-
saron de amputación de las 4 extremidades)(11).

El déficit transitorio de proteínas C y S asociado a PF en el
curso de la varicela presente en nuestro paciente fue descrito
también por Nguyén y cols. en 1994(12) en otros 2 casos. Por otro
lado, se han visto casos con este mismo déficit transitorio, pe-
ro en pacientes no afectos de varicela(13).

Las proteínas C y S son glicoproteínas vitamina K- depen-
dientes de síntesis hepática. La proteína S actúa como cofactor
de la proteína C. El mecanismo de acción de estas glicoproteí-
nas consiste en la inhibición de los factores Va y VIIIa. Sus ni-

veles son bajos en el momento del nacimiento y permanecen por
debajo de la normalidad hasta los 6 meses de vida(14). El déficit
de proteína S puede tratarse de un hallazgo común en la vari-
cela no complicada, pero la asociación con déficit de proteína C
podría ser explicado por la presencia de CID o procesos trom-
bóticos extensos(12). Se ha descrito la presencia de trombosis ve-
nosa profunda y déficit adquirido de proteína S en un paciente
afecto de varicela(15); también está publicado un caso con défi-
cit transitorio de proteína S despúes de la varicela y en ausencia
de PF(16).

El sustrato histopatológico consiste en trombosis general a
nivel de los capilares y vénulas de la dermis con infarto hemo-
rrágico de los tejidos circundantes(2,3).

En nuestro caso se demuestra la presencia de anticuerpos an-
ticardiolipina de clase Ig G que, en otros pacientes habían sido
relacionados con fenómenos de tromboembolismo en curso de
cuadro de varicela(17). Por otro lado, también se ha descrito la
asociación de anticoagulante lúpico con déficit adquirido de pro-
teína S en niños con varicela y PF(17), no obstante, en nuestro ca-
so el anticoagulante lúpico fue negativo.
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Tabla I Secuencia evolutiva de los parámetros 
analíticos

Ingreso 7 días 3 semanas 2 meses 6 meses

Plaquetas 167.000 180.000 531.000 335.000 372.000
PDF* (µg/ml) 32 16 negativos negativos negativos
Tiempo 
protrombina (%) < 10 100 100 100 82
Proteína C 
coagulativa (%) 18 56 15 90 70
Proteína S 
coagulativa (%) 25 30 25 100 100
RAPC** Normal

*PDF: productos de degradacción del fibrinógeno. 
**RAPC: resistencia a la proteína C activada. Figura 2. A los cuatro meses de evolución.

Figura 3. A los 6 meses de evolución.
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En lo referente al diagnóstico diferencial es necesario men-
cionar la gangrena periférica simétrica, las formas graves de púr-
pura de Schonlein-Henoch, la sepsis por meningococo, por P.
aeruginosa (ectima gangrenosa) o por Candida albicans, así co-
mo formas graves de criptococosis diseminada(18).

Dentro de las medidas terapéuticas disponibles actualmen-
te, destacar los glucocorticoides, factores de coagulación y
anticoagulantes, plasma fresco congelado, concentrados de pla-
quetas, heparina, concentrados de proteína S y proteína C. El
plasma fresco o bien los concentrados de proteína C no deben
usarse sistemáticamente, sino reservarse para pacientes con púr-
pura fulminans y CID(19). En un ensayo clínico realizado por
Rivard y cols(20) en 4 niños afectos de PF en el curso de una en-
fermedad meningocócica, observaron que el tratamiento me-
diante concentrados purificados de proteína C (100UI/kg cada
6 horas), producía un incremento de la actividad de la misma,
hasta niveles dentro de los límites de la normalidad en todos los
pacientes, acompañado de un incremento del fibrinógeno en
plasma. 

En cuanto al pronóstico, la mortalidad de la PF en las series
publicadas hasta el año 1964 se situaba en torno al 50%(3), pe-
ro en las publicaciones recientes el porcentaje de mortalidad
ha descendido en torno al 18% (14% en niños)(8).

Sería recomendable en pacientes afectos de varicela y que
presentan vasculitis o necrosis cutánea la determinación de las
proteínas C y S. Ante la presencia de niveles disminuidos de es-
tas proteínas proceder al estudio familiar para descartar un tras-
torno hereditario. En caso de que los niveles de dichas proteínas
sean normales en los padres, es razonable considerar que el de-
fecto de las mismas es adquirido.

En nuestro paciente se llevó a cabo el estudio familiar in-
cluyendo determinaciones de la actividad de las proteínas C y S
y los resultados fueron normales, considerándose por ello, que
el déficit es adquirido.
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