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Definigdo / Quadro Clinico:

Desordem adquirida caracterizada pela perda da tolerancia do sistema imune as glicoprotei-
nas expressas nas plaquetas e nos megacariocitos, os quais tornam-se alvo de anticorpos da
classe IgG e por este motivo, sdo destruidos no sistema reticulo-endotelial.

Quadro Clinico e/ou Diagndstico:

- Quadro clinico
. O sintoma mais comum é o sangramento, especialmente, os mucocutaneos (pele,

cavidade oral, nasal, vaginal, etc).

° No exame fisico, a depender da contagem de plaquetas, € comum se observar a pre-
senca de petéquias, especialmente, nos membros inferiores.

Diagndstico:

- 2 critérios diagnodsticos obrigatorios:
° Plaguetopenia isolada (<100.000), com plaguetas de tamanho normal ou aumentado.
Contagem das demais séries e analise de sangue periférico sdo completamente normais (ex-
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ceto se outra alteracdo associada, como, por exemplo, deficiéncia de ferro ou anemia secun-
daria ao sangramento).

. E diagndstico de exclusdo e requer que outras causas de plaquetopenia sejam exclui-
das, tais como plaguetopenias congénitas, hiperesplenismo (atentar a estigmas de hepatopa-
tia), doengas primarias da medula éssea, uso de medicagdes, dentre outros.

. E classificada em forma primaria, quando n3o ha causa subjacente identificada, ou
secundaria quando associada a doencas autoimunes, infe¢es virais (HIV, HCV, CMV, Varice-
la), H.pylori vacinas e medicamentos.

Exames Complementares:

° Hemograma completo com a visualizacdo do sangue periférico, contagem de reticulo-
citos, tipagem ABO e Rh, Coombs direto, funcdo hepdtica, TSH, FAN, fator reumatodide, anti-
cardiolipina, anti-beta2glicoproteina, pesquisa do inibidor IUpico, pesquisa da infeccdo pelo
Helicobacter pylori e sorologias para HIV, HBV e HCV.

° Dosagem de imunoglobulinas (IgA, IgG e IgM) em pacientes com menos de 20 anos.

° O mielograma, nos casos tipicos, ndo é obrigatdrio. No entanto, no HCFMRP-USP, este
exame deve ser realizado em todos os casos antes do inicio da corticoterapia com o objetivo
principal de se descartar a possibilidade de leucemia aguda, especialmente, a leucemia linfoi-
de aguda.

Tratamento:

- 4.1- Abordagem terapéutica inicial

° O objetivo do tratamento da PTI ndo é normalizar o numero de plaquetas, mas obter
uma contagem suficiente para manter a hemostasia adequada. Normalmente, o tratamento
esta indicado em contagens de plaquetas abaixo de 30.000 /mm3, pois acima desse valor sdo
raros os eventos graves. Atengao deve ser dada aos pacientes > 60 anos, pois neste grupo, a
frequéncia de sangramento do sistema nervoso central € maior. Pacientes com alto risco de
sangramento e gestantes proximas ao termo podem ser tratados com contagens de plaque-
tas abaixo de 50.000/mm3. Raramente, serd necessario o tratamento em contagens plaque-
tarias acima de 50.000/mm3.

° O tratamento baseia-se na imunossupressdo com os glicocorticoides (prednisona 1
mg/kg ou equivalente), sendo que a resposta ocorre em aproximadamente 2 semanas. Esta
dose deve ser mantida por pelo menos 6 semanas, sendo que a partir deste ponto, é iniciada
uma reducdo lenta e progressiva com acompanhamento ambulatorial do hemograma.

. Nos sangramentos graves (hemorragia digestiva, sangramentos no sistema nervoso
central, etc), é necessdria a elevacdo mais rapida do niumero de plaquetas. Nestes casos, a
adicdo da infusdo da imunoglobulina humana (IVIG) na dose de 1 g/kg/dia por 1 a 2 dias (caso
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haja resposta no primeiro dia, ndo é necessaria a repeticdo no segundo dia) a corticoterapia é
mandatoria. A transfusdo de plagquetas apds a infusdo da IVIG também pode ser indicada nos
€asos muito graves.

° A imunoglobulina anti-D na dose de 50 mcg/kg pode ser utilizada como uma alternati-
va a IVIG em pacientes Rh positivos, ainda, ndo esplenectomizados e que suportem uma que-
da da hemoglobina em consequéncia a hemolise.

. Nos casos de PTI secundaria, especialmente, aqueles associados a infeccao pelo HIV,
pelo HBV, pelo HCV e pelo Helicobacter pylori, o tratamento da doenca de base pode ser utili-
zado em conjunto a imunossupressao. Ademais, nos casos de baixo risco de sangramento,
pode-se optar pelo tratamento da doenca de base antes do inicio da corticoterapia.

- 4.1- Tratamento da PTl refratdria e da PTl corticodependente

° Nos casos de PTI que ndo respondem aos glicocorticoides (PTI refrataria) e de PTI de-
pendente do uso dos glicocorticoides (PTI corticodependente), a esplenectomia é o tratamen-
to padrdo. Todos os pacientes que irdo ser submetidos a esplenectomia devem ser vacinados
para Neisseria meningitidis, Streptococcus pneumoniae e Haemophilus influenzae pelo me-
nos 2 semanas antes do procedimento.

. Uma opgdo a esplenectomia é a terapia com o rituximabe (anti-CD20).

. Outros imunossupressores, tais como a azatioprina, a ciclofosfamida, a ciclosporina,
dentre outros, podem ser utilizados nos casos refratarios a esplenectomia e/ou ao rituxima-
be. No entanto, as taxas de resposta a estas drogas sdo baixas.

. Recentemente, tem-se utilizado os agonistas do receptor da trombopoetina (Romi-
plostim e Eltrombopag) em pacientes com PTI pds-esplenectomia recaidos/refratdrios com
bons resultados.
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Anexos:

Fluxograma 1: Tratamento da PTI na sala de urgéncia.

Fluxograma terapéutico na Parpura Trombocitopénica Imune (PTI)

Parpura trombocitopénica imune

v
N3o
Contagem de plaquetas < 30.000/mm? e * QObservar
Sim
R4
Sangramento grave (hemorragia digestiva, N3o

sangramento em sistema nervoso central, etc)? *_ Prednisona 1 mg/kg

]

* Imunoglobulina humana 1g/kg/dia por 1 a 2 dias
(avaliar resposta antes da segunda dose)

Apds a infusdo da imunoglobuling humana, a depender da

gravidade do caso, pode-se utilizar a transfusdo de plaguetas.

*  Prednisona 1 mg/kg




