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Trombocitopenia Imune Primaria
em Pediatria: novas diretrizes

Trombocitopenia Imune Primdria ou Pérpura Trom-

bocitopénica Imune (PTI) ¢ uma doenga autoimune

dquirida, com menos de <100.000 plaquetas/mm?

e nem sempre acompanhada de sangramentos.' A intensida-

de do sangramento ¢ inversamente proporcional ao niimero

de plaquetas e, quando essas estao <20.000/mm?, o risco de
hemorragia ¢ maior.?

Na suspeita clinica de PTT deve-se ter em mente a neces-
sidade de excluir outras doengas (SIDA, hepatite C, citome-
galovirus, dengue, Helicobacterpylori, doengas autoimunes,
leucemia, aplasia de medula éssea) ou uso de medicamen-
tos e o risco de sangramentos.>* Alguns antibidticos, anti-
-inflamatérios ndo hormonais, paracetamol, mucoliticos e
a vacina MMR podem estar associados a plaquetopenia.*

O seguimento das criangas com PTT permitiu observar
que muitas delas normalizavam as plaquetas em até 12 me-
ses de evolugio. Assim, tornou-se mais adequado considerar
com PTI cronica aqueles pacientes com mais de 12 meses
de plaquetopenia.’? PTI recém-diagnosticada é aquela com
até trés meses de evolugao, com sangramento mais intenso,
e geralmente na pele (equimoses, petéquias). Considera-se
PTI persistente quando nao ocorre remissao ou resposta ao
tratamento entre 3-12 meses do diagnostico.'?

Fatores associados

Quando se tem antecedente de infec¢io viral nos ulti-
mos 30 dias do quadro, geralmente a resolugao da PTT ¢
mais rdpida.! Varidveis como idade acima de 10 anos, pla-
quetas acima de 50.000/mm3, sangramento leve e inicio in-
sidioso (hd mais de 14 dias) podem sugerir evolugao para a
forma cronica.!?

Diagnéstico diferencial
A possibilidade do diagndstico de leucemia aguda ou
aplasia de medula dssea em crianga com quadro clinico tipi-

Autora:
Sandra Regina Loggetto

DEPARTAMENTO DE
HEMATOLOLOGIAE
HEMOTERAPIA
Gestao 2016-2019

Presidente:

Célia Martins Campanaro
Vice-presidente:

Miriam Verdnica Flor Park
Secretario:

Andrea Angel

Membros:

Ana Claudia Carramaschi Villela
Soares, Adriana Seber, Beatriz
Salles Aguiar, Fernando Luiz
Lupinacci, Helaine Cristina de
Castro, Helena Reis M. Silva,
Josefina A. P. Braga, Julie Anne
Colnago Soares, Jorge David A
Carneiro, Katharina Nelly Tobos,
Luiz Gonzaga Tone, Marcela Vieira
dos Santos, Maria Lucia Martino
Lee, Maria Lydia M. de Andréa,
Maria Pizza, Marimilia Teixeira Pita,
Mary Hokazono, Mina Halsman,
Mbnica Pinheiro de A. Verrissimo,
Patricia Belintani B. Fonseca,
Paula Bruniera, Paula Gracielle
Guedes Granja, Paulo Taufi Maluf
Jr, Roberto Augusto Plaza Teixeira,
Sandra Regina Loggetto, Sidnei
Epelman, Wellington Luiz Mendes.



recomendacoes

Departamento de Hematologia e Hemoterapia

co de PTT (previamente higida, infec¢ao viral recente, exame
fisico apenas com sinais de sangramentos, hemograma so-
mente com plaquetopenia) ¢ minima.® Apesar da falta de evi-
déncias que justifiquem a coleta do mielograma para o diag-
néstico de PTI, esse exame deve ser realizado sempre que
houver sinais/sintomas diferentes de sangramento (ex: esple-
nomegalia), outras alteragdes no hemograma (ex: anemia,
neutropenia) ou antes de se iniciar corticoide.>® Também ¢
importante excluir trombocitopenia hereditdria nas criangas
pequenas (histérico familiar, morfologia das plaquetas).”

Tratamento da PTI recém-diagnosticada
Considerando-se que a evolugao natural da PTI ¢ remis-
s30 espontanea em até 12 meses, quando devemos indicar
o tratamento? Revisdo de literatura mostrou que as opgoes
terapéuticas em criangas com PTI recém-diagnosticada e
sangramento ativo, quando as plaquetas estio abaixo de
30.000/mm?3, sao a imunoglobulina intravenosa (IgIV),
corticosteroides ou a imunoglobulina anti-D intravenosa
(Iganti-D). Lembrar que a Iganti-D s6 pode ser utilizada
em pacientes Rh positivos, com Coombs Direto negativo
e nao esplenectomizados.® Quando houver necessidade de
aumento rdpido das plaquetas e dificuldade na obtengao da

Quadro 1 - Possiveis esquemas terapéuticos para o tratamento da
PTI recém-diagnosticada

Medicacao Dose

Imunoglobulinaintravenosa  0,8g/kg dose Unica OU 1g/kg/dia por 2 dias seguidos

Imunoglobulina anti-D 75microg/kg dose Unica OU 25microg/kg/dia por 2
intravenosa dias seguidos

Prednisona oral 2mg/kg/dia por 14 dias OU 4mg/kg por 21 dias
Metilprednisolona 5mg/kg/dia por 5 dias OU 30mg/kg/dia (maximo
intravenosa 1.000mg/dia) por 3 dias OU 30mg/kg/dia por 3 dias,

20mg/kg/dia por 4 dias e subsequente redu¢do com
10, 5,2 e Img/kg/dia por 7 dias cada

Fonte dos dados: Loggetto et al, 2013.®
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IgIV, a metilprednisolona intravenosa (metil IV) pode ser
utilizada.® As doses sugeridas estio no Quadro 1 e o resulta-
do do tratamento no Quadro 2.

Vale destacar que, independente do tratamento, cerca de
1,7% das criangas evoluem com hemorragia grave, incluin-
do em sistema nervoso central.” A esplenectomia pode ser
uma opgao quando nao hd resposta ao corticoide ou as imu-
noglobulinas e o sangramento grave persiste com profilaxia
contra agentes encapsulados (pneumococo, meningococo,
hemdfilos b) através de vacinas e penicilina profildtica, por
pelo menos dois anos.®

Tratamento da PTI crénica

O tratamento deve ser do paciente e nao da contagem
plaquetdria. Assim, quando a clinica de sangramento per-
siste, as medicagdes utilizadas sio as mesmas da PTT recém-
-diagnosticada. Porém, a resposta pode nio ser adequada.
Nessa situagao, outras opgoes podem ser utilizadas na de-
pendéncia da experiéncia do hematologista pediatra que esta
acompanhando o caso.

A dexametasona pode ser mais uma tentativa terapéutica
antes da esplenectomia.? Em Pediatria, a esplenectomia pode
ser indicada na PTI crénica com sangramento recorrente e
refratdrio ao tratamento medicamentoso, resultando na res-

Quadro 2 - Resposta ao tratamento medicamentoso da PTI recém-

diagnosticada

Tratamento Taxa de resposta apos 24 horas*
IglV dose Unica x Iganti-D T7% x 2%

n=105

IglV 2 dias x Iganti-D** 98% x 76% (p=0,017)

n=81 Apés 7 dias:

IglV: 100% pacientes com resposta
Iganti-D: 12% pacientes com resposta

Metilprednisolona IV alta dose  69%
n=16e

* plaquetas >20.000/mm? ** Iganti-D: queda de hemoglobina
Fonte dos dados: Loggetto et al, 2013.®
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posta hematoldgica completa ou parcial em 80% dos casos.®
O aumento das plaquetas no pds-operatdrio imediato e a
resposta anterior adequada ao corticoide ou a IgI'V sio fato-
res preditivos de boa resposta a esplenectomia.®

O anticorpo monoclonal anti-CD20 rituximabetem
apresenta resposta em adultos com PTT cronica, porém fal-
tam estudos randomizados em Pediatria.®

Atualmente existem evidéncias cientificas para se indicar
o uso de uma nova classe de medicamentos chamada agonis-
ta do receptor da trombopoietina. O eltrombopag esta apro-
vado nos Estados Unidos e na Europa para criangas acima de
um ano de idade com PTI cronica e risco de sangramentos,
e que nao responderam adequadamente a corticosteroide,
imunoglobulina intravenosa ou esplenectomia.

Recém-nascido de mae com PTI

Recém-nascidos (RN) de maes com PTI sio uma preo-
cupagio no bergdrio pelo possivel risco de sangramento em
sistema nervoso central. Revisao da literatura observou pre-
valéncia de plaquetopenia nesses RN entre 15-50% quando
a mae tinha 50.000-100.000 plaquetas/mm? e entre 4,9-
44% na plaquetopenia grave (<50.000/mm3).2

A mesma revisdo de literatura sugeriu que o tratamen-
to pode ser indicado quando as plaquetas do RN estiverem
<50.000/mm? ou com 50.000-100.000 plaquetas/mm3
com sinais de sangramento. O tratamento de escolha ¢ a
IgIV 1g/kg/dia, por dois dias.?

O tempo de doenga, a gravidade da PTI, o tratamento
realizado (esplenectomia antes da gestagao, tratamento du-
rante a gestagao ou antes do parto) e o tipo de parto nao
foram fatores maternos que estiveram associados com a inci-
déncia da trombocitopenia no recém-nascido.?

Os fatores de risco encontrados para a plaquetopenia no
RN foram <50.000 plaquetas/mm? na mie no momento
do parto, idade materna (30 * 5,3 versus 25,3 + 3.8 anos,
p<0,05) e sexo masculino. A presenca de autoanticorpos
antiplaquetas na mae levou a maior tempo de plaquetopenia.
E fundamental o monitoramento desse RN nos primeiros
dias de vida porque foi observado aparecimento da plaque-
topenia transitdria até o 4° dia de vida.?



