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RESUMEN

El sindrome de Gardner- Diamond, conocido también como Sindrome de sensibilizaciéon autoeritrocitaria y como pdrpura
psicégena autoinmune, es muy poco frecuente. Mujer de 29 afios, con equimosis de diferentes tamafios en ambos muslos y
regiones gluteas. Crisis en varias ocasiones en 2 afios en ocasion de tensiones emocionales. Estudios de la coagulacion normales.
Reproduccion de la lesion hemorrégica al inocular eritrocitos autologos. Se involucran en la patogenia diferentes mecanismos;
pero también intimamente relacionado con desordenes psicolégicos y psiquiatricos y en ocasiones puede asociarse a otras
entidades autoinmunes como el Lupus Eritematoso Sistémico. Importante el conocimiento de este cuadro en el diagndstico
diferencial de otras parpuras y de las vasculitis en la practica clinica.

Palabras Clave. Sindrome de Gardner-Diamond, pUrpura psicdgena autoinmune, Lupus Eritematoso Sistémico, sindrome de
sensibilizacién autoeritrocitaria

ABSTRACT

Gardner-Diamond syndrome, acquaintance also as Syndrome of autoerythrocyte sensitization syndrome and as psychogenic
autoimmune purpura, is very little frequent. 29-years old woman, with ecchymaosis of different sizes in both thigh and gluteus
regions. Several crises in occasions in the 2-years course with emotional tension. The study of coagulation was normal.
Reproduction hemorrhagic injury when was inoculating erythrocytes. Involve in the different pathogenesis mechanisms; but also
intimately related with psychological disorders and psychiatric. In occasions can be associated to other autoimmune entities as
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the systemic lupus erythematosus. Important your knowledge in the differential diagnosis of other purpuras

and cutaneous vasculitis in the clinical practice.
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INTRODUCCION

El sindrome de Gardner-Diamond (1955), conocido también
como sindrome de sensibilizacion autoeritrocitaria (AES) y
como pulrpura psicogena autoinmune, suele manifestarse
cuando las células de defensa del individuo atacan a
componentes de sus propios eritrocitos, 0 como se plantea en
diversos estudios un auto ataque mas especifico a la
fosfatildiserina, un fosfoglicerido intimamente relacionado
con la membrana celular, categorizdndose asi una rara
vasculopatia de carécter autoinmune muy poco frecuente.™

La mayoria de los casos suelen ser diagnosticados en mujeres
menores de treinta afios de edad, caracterizadas con la
aparicion de dolor focal que no respeta territorios musculares,
sobretodo en extremidades, acompafiada de una zona
eritematosa que, generalmente al paso de 24 horas, hace una
transformacion para una equimosis que ocupa toda la zona.
Los estudios hematolégicos de pacientes, incluyendo
parametros de la coagulacién son normales en casos
reportados anteriormente.

En dichos datos se concentra su evidencia mas fuerte para el
diagnostico positivo.”” Por tanto, la manifestacion de la
enfermedad, dados otros casos estudiados, no incluye como
factor predisponente el padecimiento de una enfermedad
sistémica; pero no excluye la posibilidad de que la aparicion
del trastorno pueda ser apreciado con antecedentes de
comorbilidad como es el caso de la paciente que
presentamos, donde ambas enfermedades se discuten como
auto inmunes; pero con factores desencadenantes singulares.’

Presentamos un caso que fue ingresada en el Servicio de
Medicina diagnosticada con este sindrome y vya
diagnosticada antes de Lupus Eritematoso Sistémico (LES).
Por ser infrecuente debe ser de conocimiento del personal
médico en sus diagndsticos diferenciales ante lesiones
purpureas. También por el personal en formacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 29 afios de edad que en el afio de 2009 fue
diagnosticada con LES de manifestacion clasica. En el afio de
2011 acude a asistencia médica por presentar dolor intenso a
nivel de cadera derecha, equimosis descrita en el mismo sitio
doloroso y epistaxis discreta. Fue ingresada.

Por las expresiones clinicas y los resultados de los
complementarios, se concluye que la causa de la equimosis
no tiene relacion con el LES. Se decide alta con seguimiento
por consultas de Reumatologia y Hematologia.

Dias mas tarde con analgésicos-antinflamatorios desaparecié
el cuadro. Se encontraba en estado depresivo ansioso por
conflictos familiares. La evolucidén es favorable hasta el 24
de octubre de 2012, dia en el cual acude a atencion médica
por la aparicion de mdltiples lesiones de tipo equiméticos en
miembros inferiores y gluteos, de gran tamafio, dolorosas y
epistaxis discreta.

Al interrogatorio a la paciente se reporta que la misma estuvo
involucrada en una situacién emocional trascendental. Al
realizar los examenes complementarios de urgencia a la
paciente se visualizan valores dentro de los rangos normales.
Es admitida como paciente de nuestro centro en sala de
Medicina Interna para estudio.

Al examen fisico se halla positivo: Equimosis extensa en
ambos muslos y regiones gluteas. [Figura 1]

Figura 1. Equimosis en ambos muslo

Todos los complementarios de laboratorio estuvieron en
rangos normales, incluyendo los estudios de coagulacién con
la cooperacion del Instituto de Hematologia. No hubo
indicios de actividad de su enfermedad de base. Los
examenes radiologicos y ecograficos resultaron normales.

Tras las evidencias se plantea que la paciente puede estar
presentando un sindrome de Gardner- Diamond, diagndstico
este que generalmente se realiza como diagnostico de
exclusion en los cuadros purpureos y es infrecuente, tomando
valor los aspectos emocionales de la paciente.

Para la comprobacion fue necesario el empleo de un lavado
eritrocitario autdlogo de la paciente inyectado en zona
intradérmica 0,1 ml SC. Al paso de las 24 horas siguientes,
alrededor del sitio de la puncién aparece lesion equimética
similar a las naturalmente desarrolladas. [Figura 2]
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Teniendo en cuenta que este procedimiento es el propiciador
de la evidencia mas fuerte al diagnostico certero de un
sindrome de Gardner- Diamond, se concluyd el caso como
tal, con un LES de base sin elementos de exacerbacion en
€s0S momentos.

Conducta: Valoracion por parte de la Psicologa y la
especialista en Psiquiatria. Amitriptilina: 25 mg/dia
administrada a las 9 PM. (1 tableta) Clorodiazepoxido: 10 mg
(%2 tableta) en tres tomas separadas cada 8 horas.
Programacion de sesiones de psicoterapia. Mantener el
tratamiento que llevaba para su enfermedad de base.

Figura 2. Equimosis en zonas de puncion intradérmica de
lavado eritrocitario autélogo de la paciente

DISCUSION

La purpura es el resultado de una extravasacion de hematies
en el espesor de la dermis. Su aspecto (purpura petequial o
equimética, pdrpura infiltrada, pdrpura necrética) puede
ayudar a orientar el diagndstico. Las purpuras
trombocitopénicas, frecuentes, se presentan en forma
petequial o equimética. Las trombocitopenias periféricas (con
mielograma normal) obedecen generalmente a causas
infecciosas (viricas o0 bacterianas), medicamentosas,
autoinmunitarias o desconocidas (purpura trombocitopénica
idiopética). Pueden formar parte de graves cuadros como la
coagulacién intravascular diseminada (CID) o la purpura
fulminante.

Las purpuras trombocitopénicas de origen medular (por
produccion insuficiente) pueden tener diversas causas,
constitucionales o adquiridas. Las parpuras trombopaéticas
son menos frecuentes. Cuando existe una fragilidad vascular,
hasta el més leve traumatismo puede ocasionar una purpura
equimotica (purpura de Bateman del anciano, escorbuto,
corticoterapia prolongada). En las puarpuras necroticas,
generalmente asociadas con livedo inflamatoria y necrosis
cuténea, debe buscarse un trastorno trombdtico (trombosis de
origen plaquetario, intolerancia a la heparina, sindromes
mieloproliferativos, trastorno trombofilico, trombos de origen
infeccioso) o embdlico (embolias grasas, de cristales de
colesterol, mixoma).

Las purpuras infiltradas obligan a practicar una biopsia
cutinea en busca de wuna vasculitis. Las purpuras
pigmentarias constituyen unas entidades anatomoclinicas
peculiares, de evolucién benigna pero crénica, y etiologia
desconocida. La expresién de algunas dermatosis (urticaria,
toxidermias, erisipela, parapsoriasis) puede incluir un
componente purpdrico. Por Gltimo, existen cuadros de
purpura que se caracterizan por su topografia (purpura
papulosa en forma de guante y calcetin) o por su contexto: el
sindrome de Gardner y Diamond.’

En el nifio se observan entidades concretas: la purpura
fulminante neonatal (por deficiencia de proteina S o de
proteina C), la purpura reumatoide y el edema agudo
hemorragico del lactante.”®

Gardner y Diamond atribuyeron la patogénesis de este
sindrome a la sensibilizacién al estroma del eritrocito propio
del paciente, como se demuestra por la reproduccion de la
lesion en la inyeccion de intracutdnea de estroma de
eritrocitos ant6logos.

No sucede asi al inocular en otros pacientes controles
solucién salina fisiologica. Se ha postulado que el estrés
emocional puede perturbar la actividad fibrinolitica (tPA-
dependiente) cutanea.

Se sefiala que aunque las lesiones pueden ser bilaterales han
observado predominio en el lado derecho. El cuadro clinico
puede acompariarse de parestesias, nerviosismo, cefaleas,
dolores abdominales, diplopia, dificultad para hablar y
desmayos. El sangrado puede ocurrir también por las
lagrimas, vagina, orina, fosas nasales, via gastrointestinal y
las equimosis cutaneas preferentemente en las extremidades,
glateos y tronco.®®

Ratnoff (1968) plantea que el problema del Sindrome de
Gardner-Diamond es un problema adn no bien solucionado
en un estudio observacional en varios hospitales de
Norteamérica.

Los estudios psiquiatricos indicaron que las pacientes tienen
depresion abierta, ansiedad, problemas, masoquismo,
sentimientos  sexuales de hostilidad, comportamiento
compulsivo-obsesivo 'y caracteristicas de personalidad
histérica.

Las lesiones aparecian algin tiempo después de auto
agredirse en sus crisis; pero igualmente la prueba de
inoculacién eritrocitica cutanea era positiva, al contrario que
la utilizacion de suero fisiolégico. Luego habia un fenémeno
de auto inmunidad. Denominé al cuadro como Pdrpura
psicégena autoinmune. '™

Un estudio en poblacién pediatrica revela la existencia de
este sindrome y la observancia en pacientes mayormente
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Al hecho de lagrimas de sangre se le ha dado hasta un matiz
mistico como la alemana Teresa Neumann en 1929
acompafiada de ceguera y paraplejia que desaparecieron afios
después. En Cuba, en la década de los 50 del siglo XX, una
mujer también del municipio Glira de Melena sudaba
sangre.>'3

Este sindrome se ha descrito asociado a otros trastornos
autoinmunes como nefropatia por inmunocomplejos, algunas
vasculitis y al lupus eritematoso sistémico como el caso que
nos ocupa. La biopsia de las lesiones revela infiltrado
inflamatorio perivascular y extravasacion de hematies y no
otras alteraciones propias de las vasculitis. EI prondstico es
bueno y no se han reportado hasta el presente casos fatales.
Puede remitir por meses o afios y reaparecer después. Se han
utilizado diferentes medidas terapéuticas sin resultados
alentadores, incluyendo la auto hemoterapia.®*®

En las vasculitis el depdsito de inmunocomplejos de tamafio
mayor de 19 S, circulantes o formados en la pared vascular,
con activacion del complemento y consiguiente inflamacion
vascular constituye el mecanismo inmunopatolégico
fundamental. Los sindromes vasculiticos tienen una gran
heterogeneidad. Existe desestructuracion de la arquitectura
vascular, con necrosis fibrinoide e infiltracion inflamatoria
pleomorfica en la que predominan los polimorfonucleares
neutréfilos en la fase aguda y las células mononucleares
cuando la lesién se cronifica,%8+01>

CONCLUSIONES

Podemos concluir que los criterios para un diagndstico de
AES o Sindrome de Gardner-Diamond debe incluir la
presentacion clinica tipica, estudios de la coagulacion
normales y una prueba cutnea positiva con la sangre del
paciente; condiciones que se valoran con antecedentes de
trastornos de la personalidad o puramente psiquiatricos.
Debido a su rareza consideramos los autores que existe falta
de conocimiento con respecto a la entidad entre muchos
médicos y puede ser confundido con lesiones vasculiticas o
purpuras de otro origen.

Puede estar asociado a otras enfermedades por
autoinmunidad como el LES. Se precisa alto nivel de
colaboracién por parte del paciente y de sus familiares para
la resolucién de su cuadro clinico, siendo necesario el control
médico periddico y asistencia psicologica.
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