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Purpura trombocitopénica
imunoldgica

Parpura Trombocito-
pénica  Imunolégica
T é uma doenca
autoimune adquirida e causa
comum de sangramento em
criancas. Considera-se como
PTT aguda aquela com menos
de seis meses de duracio da
plaquetopenia e cronica quan-
do for maior do que 6 meses.
Porém, como muitas criancas
recuperam o numero de pla-
quetas em 6-12 meses, o Inter-
continental Childhood ITP Study
Gronp recomenda o ponto de
corte para PTI cronica em 12
meses. Na plaquetopenia em
lactentes com menos de dois
meses, deve-se pensar em PTI
materna ou trombocitopenia
aloimune neonatal. A Tabela
1 mostra as diferencas entre a
PTT aguda e cronica.

Na PTI aguda as plaque-
tas sdo destruidas por auto-
anticorpos (auto-Ac) IgG
dirigidos a glicoproteinas da
membrana das plaquetas e
megacariécitos que, ao for-
mar os complexos plaquetas-
auto-Ac, ligam-se a células
apresentadoras de antigenos
(macroéfagos ou células den-
driticas) através dos seus re-

ceptores Fe-gama. A destrui-
¢do ocorre principalmente no
baco e no figado. As células
T citotéxicas também podem
estar envolvidas na destrui-
¢do plaquetaria, justificando
os casos onde nio se tem 0s
auto-Ac. A PTT cronica pode
ser secundaria a defeito na
regulacdo imune, como em
outras doencas autoimunes,
resultando na producio de Ac
plaqueta-especifico. A croni-
cidade da doenca pode estar
relacionada a polimorfismo
molecular dos receptores Fe-
gama nos macréfagos.

O diagnéstico é baseado
na histéria, exame fisico, he-
mograma e andlise do esfre-
gaco periférico. No exame fi-
sico podemos observar desde
sinais de sangramentos, como
petéquias, equimoses ¢ hema-
tomas, até sangramentos mais
importantes, como: epistaxes,
gengivorragia, hematiria e
em trato gastrointestinal, que
ocorrem em 3-6% dos casos.
Menos de 0,2% dos pacientes
evolui com sangramento em
SNC. O hemograma revela
plaquetopenia,  geralmente
menor do que 10.000/mm?.
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O mielograma deve ser cole-
tado sempre que houver alte-
ragbes inexplicaveis das ou-
tras séries ou antes do uso de
corticoides. Na PTI cronica,
pode-se ter historia familiar
ou pessoal de doenca autoi-
mune e em 20% dos casos o
FAN ¢ positivo, mas sem cri-
tério diagnostico para lupus
eritematoso sistémico. A do-
sagem de Ac antiplaquetarios
e a triagem para Helicobacter
Pylori ndo sdo uteis em crian-
¢as com PTI.
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Algumas patologias asso-
ciadas a plaquetopenia sdo a
sindrome hemolitico urémica,
CIVD, leucemias agudas, apla-
sia de medula éssea, doengas
congénitas com plaquetopenia
(sindrome de Bernard-Soulier,
sindrome de Wiskott-Aldrich,
doenca de Von Willebrand
tipo IIb e anemia de Fanconi),
esplenomegalia e hipertensao
porta, SIDA e doencas au-
toimunes. A PTI na infancia
raramente ¢ secundaria a ex-
posi¢do a farmacos.

Tabela 1 - Diferencas entre PTI
aguda e cronica em pediatria

Aguda
Incidéncia 80%
Sexo M=F
Inicio

Plaguetopenia
inicial

Quadro clinico equimoses

18 meses a 6 anos
< 10.000/mm?

BEG, petéquias e

Cronica
20%
3F: 1M

Acima de 10 anos

Moderada

Leve

50%: 4-8 semanas

66%: 3 meses

76%: 6 meses

Dos 24% restantes =
37% recupera em até
12 meses

Remisséo

0,
espontanea 20% em 4 anos

Infecgéo viral
Vacina por virus vivo
atenuado

Antecedente (2-4
semanas antes) Geralmente ausente
PTI = Purpura Trombocitopénica Imunolégica

Fonte: Imbach P, Kiihne T, Miller D, Berchtold W, Zimmerman S, Elalfy M et al.
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Considerando-se que a
PTI é doenca autolimitada,
ja que 80% das criangas recu-
peram as plaquetas em 6-12
meses, ¢ que a PTI cronica
geralmente ¢é assintomatica,
podendo normalizar as pla-
quetas em 1 a 2 anos, ndo
devemos tratar a contagem
plaquetaria, mas sim o pa-
ciente. A abordagem da PTI
aguda na infancia é contro-
versa. A conduta expectante
¢ uma realidade, desde que os
pais estejam orientados sobre
a patologia e o acesso hospi-
talar, caso haja sangramentos,
seja viavel. Apenas petéquias
¢ equimoses Nao necessitam
de tratamento.

A Sociedade Ameticanade
Hematologia sugere que pa-
cientes com menos de 20.000
plaquetas/mm’ e sangramen-
tos sejam tratados, bem como
aqueles com menos de 10.000
plaquetas/mm’, mesmo que
nao tenham sangramentos. Ja
o consenso britanico valotiza
a clinica do paciente, tratando
quando houver sangramen-
tos, e nao o nivel das plaque-
tas. Ndo ha duvidas quanto a
necessidade de tratamento em
casos de sangramentos. Nao
existem estudos randomiza-
dos comparando tratar versus
nao tratar. O consenso é que
a evolucdo da PTI ndo se al-

tera com o tratamento, que a
incidéncia de sangramentos
graves ¢ baixa e que a incidén-
cia de hemorragia intracrania-
na independe do tratamento
utilizado.

O tratamento da PTI agu-
da deve ser feito por hemato-
logista pedidtrico experiente,
o qual pode optar pelas se-
guintes situagoes:

—> Prednisona: pode ser uti-
lizada na dose de 4 mg/kg/
dia por 4 ou 7 dias ou 2 mg/
kg/dia por 21 dias. Inibe a fa-
gocitose e a producdo de Ac
antiplaquetas, estabiliza o en-
dotélio capilar e reduz sangra-
mentos. Seu uso cronico esta
contraindicado, mesmo nos
casos de PTT cronica. Indica-
do em hemorragia nio grave.
—> Metilprednisolona: 30 mg/
kg/dia IV por 3 dias, indicado
em hemorragia grave ou em
tisco de sangramento.

—> Imunoglobulina  intrave-
nosa: 0,8 g/kg/dia dose uni-
ca ou 1 g/kg/dia por 2 dias.
Ocupa os receptores Fc dos
fagocitos mononucleares, fa-
zendo com que as plaquetas
com Ac aderidos em sua su-
perficie ndo sejam destruidas.
Intetfere na funcio de linfo-
citos T e B, além de reduzir
a producdo de auto-Ac. A
elevacdo das plaquetas é mais
rapida do que com corticoide
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em altas doses. Indicado nos
casos de hemorragia grave
ou em risco de sangramento,
especialmente para se evitar
a esplenectomia. O efeito é
transitério (2-4 semanas).

2 Anti-D:  50-75 mcg/kg
IV ou SC. S6 ¢ eficaz em
paciente Rh positivo e com
bago funcionante. Bloqueia o
receptor Fc da IgG, inibindo
a aclo fagocitica dos macro6-
fagos. O efeito é transitorio
(1-5 semanas) ¢ mais lento
para elevar as plaquetas.

—> Esplenectomia: como o
baco é o maior sitio de pro-
ducio de Ac e de destruicio
de plaquetas, a esplenectomia
é viavel, mas deve ser a ultima
opgao terapéutica e quando
O paciente apresentar san-
gramentos persistentes que
comprometem a qualidade de
vida, sem resposta a qualquer
terapia medicamentosa. Uma
vez indicada, fazer profilaxia
com penicilina, vacinacdo
prévia contra bactérias capsu-
ladas (hemofilo, pneumococo
€ meningococo) e tratamento
rapido dos episédios febris.
= Transfusio de plaquetas:
reservada para hemorragias
de risco de morte em com-
binagio com altas doses de
corticoide ou imunoglobulina
intravenosa.

—> Rituximabe: 375 mg/m?

cada 4 semanas, leva a deple-
cdo rapida das células B por
6-12 meses, interferindo na
acio dos linfocitos T. Neces-
sita de mais estudos em Pedia-
tria para avaliar a real eficicia.

Sao importantes as orienta-
¢Oes para o paciente e familia-
res em relacdo a evitar farma-
cosantiagregantesplaquetarias,
como: acido acetil salicilico,
anticoagulantes, xaropes com
guaiacolato, anti-histaminicos
e anti-inflamatérios nao hor-
monais. O anti-histaminico
difenidramina pode ser utiliza-
do. Devem-se evitar injecoes
intramusculares, esportes de
contato ou outras atividades
que exponham a crianga ao
trauma. Nio ha necessidade
de repouso absoluto e crian-
¢as com sangramentos graves,
independentemente da conta-
gem de plaquetas, devem ser
tratadas em ambiente hospi-
talar.

O manuseio da PTI croni-
ca é o mesmo da aguda, man-
tendo-se o cuidado de contro-
lar o sangramento e nao tratar
o nimero de plaquetas.

Varios agentes imunos-
supressores foram estudados
(ciclofosfamida, azatioptina,
ciclosporina, dapsona, in-
terferon, danazol), mas sem
dados que comprovem sua
utilidade em criancas.





