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ENFERMEDADES HEMATOLOGICAS 
AUTOINMUNES 

H. SARASTI 

Desde la más remota antigüedad la aparición 
súbita de petequias, hematomas y sangrado por las 
mucosas ha sido un motivo de terror para la perso-
na que presenta estos dramáticos hallazgos y un 
desafío para la profesión médica. Bautizada como 
"púrpura" por asociación con el colorante que ex-
traían los romanos de ciertos moluscos del mar 
Mediterráneo, y que utilizaban para teñir las togas 
de sus dignatarios, aparece una y otra vez en los 
escritos de la medicina greco-romana. Se publica 
en este número de Acta Médica Colombiana, un 
artículo de los doctores Ramírez, Cabrera y Arre-
dondo (1) en el cual se revisan 17 casos de Púrpura 
Trombocitopénica Autoinmune (PTA) en un hos-
pital universitario y se analizan su evolución clíni-
ca y su respuesta a diversas modalidades de trata-
miento. 

Nos da esto oportunidad para repasar la evolu-
ción de nuestros conceptos sobre la enfermedad y 
la sucesión de hipótesis sobre su fisiopatología. 
Uno de los médicos alemanes que llevaron los 
monarcas ingleses a su corte en el  Siglo XVIII, 
Paul Gottlieb Werlhof, describió en una mujer 
joven el cuadro clínico que hoy consideramos clá-
sico en la PTA y sus contemporáneos bautizaron 
la enfermedad con el sonoro nombre latinizado de 
"morbus maculosis Werlhafii" (2). Pasó casi un 
siglo hasta que uno de los padres de la hematolo-
gía moderna, George Hayem, describiera las pla-
quetas (identificándolas erróneamente como frag-
mentos de eritrocitos) y reportara que su número 
se encontraba disminuido en los casos de púrpura 
de Werlhof. 

Hacia la segunda década del siglo XX la esple-
nectomía se había convertido en un método acep-
tado y frecuentemente exitoso para el tratamiento 
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de ciertas anemias hemolíticas y algunos clínicos 
comenzaron a especular sobre la posibilidad de 
extraer el bazo en casos de PTA como una medida 
terapéutica experimental. Se requirió el entusias-
mo de un joven estudiante checo, Paul Kaznelson 
y la habilidad quirúrgica del profesor Schlotter, 
para que en 1915 se realizara con todo éxito la 
primera esplenectomía para el tratamiento de la 
PTA (3). 

Casi simultáneamente, en 1917 en New York, 
el Dr. Alfred Hess había tenido exactamente la 
misma idea pero la paciente no corrió con suerte y 
falleció después de la esplenectomía. Quedó de-
mostrada así la importancia del bazo en la fisiopa-
tología de la enfermedad pero muy pronto se for-
maron dos escuelas sobre el mecanismo por el cual 
esta enigmática viscera producía la trombocitope-
nia. Un grupo encabezado por el Dr. Charles Doan, 
insigne clínico y morfólogo formado en Johns 
Hopkins y creador del departamento de hematolo-
gía de Ohio State University, le asignaba al bazo 
un papel de destrucción mecánica de los diversos 
elementos sanguíneos. El otro bando, encabezado 
por el brillante hematólogo bostoniano William 
Dameshek, sostenía la hipótesis del "hiperesple-
nismo" según la cual el bazo secretaría substan-
cias inhibidoras de la médula ósea; un exceso de 
estas substancias produciría las diversas citope-
nias inmunes. Cuenta el Dr. William Crosby en un 
ameno artículo cómo cierto día, ante el peso de la 
evidencia, el Dr. Dameshek ante un grupo de sus 
discípulos y admiradores admitió con tristeza que 
la hipótesis de Doan era la correcta ("It looks as if 
Charley Doan is right") (4). 

Esta calma transitoria en los conceptos sobre la 
enfermedad vino a ser perturbada nuevamente por 
un joven e inquieto hematólogo discípulo de Carl 
Moore, en la Universidad de St. Louis. Este perso-
naje, el Dr. William Harrington, se enfrentó al caso 
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de una paciente con PTA quien había recaído des-
pués de la esplenectomía. Casualmente la enferma 
tenía el mismo tipo de sangre que Harrington, y 
éste en un alarde de coraje científico (¿o maso-
quismo?) procedió a transfundirse una unidad de 
la sangre de la paciente. Rápidamente aparecieron 
petequias, hematomas y sangrado incipiente de las 
mucosas. El recuento plaquetario disminuyó casi 
a cero y el Dr. Harrington presentó algunas con-
vulsiones que hicieron temer por su vida. Cuentan 
que insistió en permanecer acostado con la cabe-
cera de la cama elevada (?) durante algunos días 
hasta que el recuento plaquetario se normalizó y 
sus colegas pudieron volver a respirar tranquila-
mente. Esta odisea del Dr. Harrington ha pasado a 
la historia de la Medicina y sus numerosos admi-
radores damos gracias al cielo de que su experi-
mento no hubiera frustrado prematuramente su 
carrera como brillante clínico y fiel amigo de los 
hematólogos latinoamericanos. 

¿Cómo conciliar la teoría de Doan, del bazo 
como un filtro que remueve mecánicamente las 
plaquetas y causa así la trombocitopenia, con el 
experimento de Harrington?. ¿No era ésta acaso 
una vindicación de la teoría "hiperesplenica" de 
Dameshek y su hipotético factor humoral origina-
do en el bazo? En la historia de la ciencia llega 
tarde o temprano un momento en que las teorías y 
los hechos se engranan armoniosamente y resuel-
ven conflictos y contradicciones aparentes. La 
teoría actual de la fisiopatología de la PTA le ha 
dado la razón simultáneamente al Dr. Dean y par-
cialmente al Dr. Dameshek. En efecto sabemos 
hoy que en esta enfermedad el sistema inmune, de 
manera aberrante, produce anticuerpos contra las 
plaquetas los cuales se fijan en receptores especí-
ficos de sus membranas. Estas plaquetas, cargadas 
de anticuerpos, penetran a los sinuoides espléni-
cos, se ponen en contacto con macrófagos ubica-
dos en sus paredes y son rápidamente fagocitadas 
por estos voraces miembros del sistema inmuno-
lógico. Se requiere por lo tanto un factor humoral, 
los anticuerpos, y un factor esplénico, los mácro-
fagos de los sinusoides, para destruir masivamen-
te las plaquetas y causar el dramático cuadro de la 
PTA. 

¿Qué utilidad práctica tiene la comprensión de 
estos mecanismos? En primer lugar reinvindicar 
el papel central que juega la esplenectomía en el 
tratamiento de la PTA crónica. El autor de estas 
líneas con la gran mayoría de los hematólogos, 
considera trágico postergar injustificadamente esta 
medida terapéutica cuando se ha excluido razona-
blemente el diagnóstico de una púrpura aguda post-
viral o causada por drogas. Deben tomarse las 
medidas usuales de vacunación, con la vacuna 
neumocócica y si es posible también contra el 
hemophilus. Y mantenerse alerta sobre la posibili-
dad de sepsis masiva, la cual, aunque real, dista 
mucho de ser frecuente. 

¿Qué hacer cuando falla la esplenectomía? Sien-
to gran escepticismo hacia la fútil búsqueda de 
bazos accesorios y personalmente prefiero la 
administración de azatioprina en dosis un poco 
mayores (3 a 4 mg/kilo) que las recomendadas en 
la literatura. En ocasiones después de varios me-
ses, es posible disminuir paulatinamente la azatio-
prina sin observar una recaída. El danazol ha dado 
evidencia de efectividad y puede combinarse con 
la azatioprina evitando así los efectos a veces de-
vastadores de la administración crónica de corti-
costeroides. Por último en casos angustiosos de 
profunda trombocitopenia las dosis masivas de 
globulina intravenosa bloquean a los hambrientos 
macrófagos esplénicos y dan tiempo para practi-
car la esplenectomía o administrar las medicacio-
nes alternas previamente mencionadas. 

La historia de la PTA no ha terminado y con 
toda certeza el futuro encierra nuevas sorpresas, 
nuevas teorías y ojalá modalidades terapéuticas 
cada vez más efectivas para el control de esta fas-
cinante enfermedad. 
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