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s plaquetas sao frag-
mentos de células
produzidos na me-

dula 6ssea a partir dos me-
gacariocitos e participam
da hemostasia primaria da
coagulacio (fase de adesdo
e agregacio plaquetaria). A
regulacio da megacarioci-
topoese depende da trom-
bopoetina (Tpo), que vai se
ligar aos receptores c-Mpl da
superficie da membrana dos
megacariocitos e das plaque-
tas. Quando as plaquetas au-
mentam em numero, a quan-
tidade de Tpo livre diminui e
reduz a produgio de plaque-
tas. Ao contrario, com a redu-
¢dao do numero de plaquetas,
teremos mais Tpo livre para
se ligar aos receptores c-Mpl,
estimulando a megacarioci-
topoese. A avaliagdo das pla-
quetas envolve seu nimero
(plaquetopenia, normal, pla-
quetose), sua morfologia (pe-
quena, normal, gigante) e sua
funcio (agregacio e adesio).
O motivo de nossa dis-
cussao ¢ a plaquetose, de-
finida como o aumento na
contagem do numero de pla-
quetas, aceitando-se como

valores normais aqueles com-
preendidos entre 150.000 e
450.000/mm3, tanto para
recém-nascidos,  lactentes,
criancas e adolescentes. As
plaquetoses sio classificadas,
de acordo com o numero de
plaquetas (Tabela 1), em leve,
moderada, grave e extrema e,
de acordo com a etiopatoge-
nia (Tabelas 2 e 3), em prima-
ria (essencial) ou secundatia
(reacional).

Plaquetoses
primarias

As plaquetoses primarias
sio doencas mieloprolifera-
tivas cronicas, causadas por
anormalidades monoclonais
ou policlonais das células
hematopoiéticas. Aproxima-
damente 30% dos pacientes
apresentam complica¢oes
trombéticas ou hemorragicas
ao diagnostico e 50% apresen-
tam hepatoesplenomegalia a0
exame fisico. O diagnéstico é
quase que exclusivo da popu-
lagao adulta, sendo a incidén-
cia na populacio pedidtrica
de 1:1.000.000. Em Pediattia,
representa um diagnostico de
exclusdo. Nas trombocitoses



recomendacoes

Departamento de Oncologia e Hematologia

clonais ocorrem altas con-
centracoes de trombopoetina
devido a defeito na expressio
do receptor c-Mpl, levando a
deficiente fixacao da trombo-
poetina nesse receptor. Mais
trombopoetina fica livre na
circulagdo, aumentando a pro-
liferagio de megacariécitos e
plaquetas. Outro mecanismo
de plaquetose nesse grupo de
patologias ¢ a proliferacao clo-
nal da linhagem especifica.

Plaquetoses
secundarias

As  plaquetoses
darias ou reacionais sdo as
mais comuns na populacio
pediatrica, acometendo de
6% a 15% das criancas hos-
pitalizadas,  principalmente
recém-nascidos e lactentes.
Ao aplicar a classificagdo
das plaquetoses em pacien-

secun-

tes hospitalizados e naqueles
em acompanhamento ambu-
latorial, esta incidéncia é va-
riavel, com 72-86% de casos
de plaquetose leve, 6-8% de
plaquetose moderada e so-
mente 0,5-3,0% de plaque-
tose extrema. Nas condigbes
reacionais a plaquetogénese
aumentada ¢ desencadeada
por uma doenga subjacente.
Estes pacientes habitualmen-
te sdo assintomaticos e, uma
vez resolvida a doenca de
base, o numero de plaquetas
retorna aos valores normais.

As principais causas re-
lacionadas a plaquetose sdo
as infeccoes em 37-78% dos
casos, as anemias ferropriva
e hemolitica em 3,7-12%, as
doencas inflamatétias croni-
cas em 2-9%, representadas
pela doenca inflamatéria in-
testinal, artrite reumatoide

Tabela 1 - Classificacao de
plaquetose de acordo com a
contagem do numero de plaquetas

Classificacao
Leve
Moderada
Grave

Extrema

Plaquetas/mm?

500.000 a 700.000
700.000 a 900.000

900.000 a 1.000.000

> 1.000.000
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Tabela 2 - Causas de plaquetose

Primaria

Doencas mieloproliferativas
Trombocitemia essencial

Policitemia vera

Leucemia mieloide crénica

Leucemia mieloide aguda

Secundaria
Doengas inflamatérias

Infecgdo aguda ou crénica

Artrite reumatoide juvenil

Doenca inflamatéria intestinal

Febre reumatica )
Doenca de Kawasaki

Doengas hematolodgicas
Deficiéncia de ferro
Anemias hemoliticas

Induzida por farmacos
Corticoesteroides
Alcaloides da vinca

Neoplasias

Hepatoblastoma
Linfoma
Neuroblastoma

Qutras

Apds cirurgia
Apos exercicios
Asplenia

Adaptada de Nathan and Oski’s: Hematology of infancy and
childhood. 6th ed. Philadelphia: Saunders; 2003. p1621.

juvenil, poliarterite nodosa,
doenca de Kawasaki, a lesao
tecidual como traumas, citrut-
gias ou queimaduras em 3,3-
21% e as neoplasias em 1-3%
dos casos, particularmente o
hepatoblastoma. Os sangra-
mentos, a esplenectomia e
algumas drogas também estao
associados a plaquetose.

As infeccbes bacterianas
e virais (agudas ou cronicas)
das vias aéreas sio as causas
mais frequentes, seguidas pe-
las infecgdes dos tratos gas-
trointestinal e génitourinario.
Nestas condi¢oes, geralmente
o pico de plaquetose ocorre
na segunda ou terceira sema-
nas de infec¢do e, a semelhan-
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¢a do que ocorre nas doengas
inflamatérias, a Interleucina 6
(IL-6), importante mediador
na fase aguda de processos in-
flamatoérios e neoplasicos, as-
sociada a outras citocinas, es-
timulam a sintese de Tpo pelo
figado e a megacatiopoiese
direta, resultando no aumento
do nimero de plaquetas.

O mecanismo fisiopato-
légico para explicar a relagao
entre a deficiéncia de ferro
e a plaquetose é complexo
e discutivel, uma vez que ha
grandes evidéncias de que a
possibilidade de reagdao cru-
zada entre a eritropoetina e
a trombopoetina - até pouco
tempo aceita - nao ocorre ¢,
portanto, ndo justificaria a
plaquetose.

Nas anemias hemoliticas,
a plaquetose ¢ secundaria ao
aumento de producio global
das células hematopoiéticas
pela medula 6ssea devido a
hemolise. Neste grupo merece
destaque a doencga falciforme,
onde a plaquetose ¢ secunda-
ria a0 estimulo medular asso-
ciado a asplenia funcional.

Além das condices cli-
nicas discutidas, quando
nos deparamos frente a um
paciente com aumento do
nimero de plaquetas, deve-
se considerar o uso de me-
dicamentos associados a esta
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condi¢io, como por exemplo
corticoesteroides e alcaloides
da vinca (Tabela 2).

A respeito da terapéutica,
o tratamento da plaquetose
reacional é o tratamento da
doenca de base. As plaque-
toses reacionais na infancia
ndo justificam o tratamento
profilatico anticoagulante ou
antiagregante, mesmo em
pacientes com contagem pla-
quetatia superiora 1.000.000/
mm? Até o momento, nio
ha evidéncias de eficicia da
profilaxia para complicacdes
tromboembdlicas em crian-
¢as assintomadticas e com
plaquetose reacional. Este
tipo de tratamento devera ser
considerado individualmen-
te, desde que existam outros
fatores de risco associados.

Pelo exposto, como a inci-
déncia de plaquetose primaria
em criangas é extremamente
baixa e o diagnéstico parte da
exclusao de outras possibili-
dades mais comuns discutidas
acima, a investigacdo inicial
destes pacientes pode ser rea-
lizada pelo pediatra geral e,
uma vez excluidas as causas
secundarias de plaquetose e o
paciente apresente persistén-
cia da mesma, estatia indicado
o encaminhamento para ava-
liagdio de um hematologista
pediatrico.
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Tabela 3 - Caracteristicas
das plaquetoses primarias e

secundarias da infancia

Caracteristica

Idade
Incidéncia
Duragéo
Esplenomegalia

Febre

Sangramento ou
trombose

Contagem
plaquetéria

Morfologia das
plaquetas

Funcéo das
plaquetas

Medula éssea

Fisiopatogenia

Trombocitose
essencial

Apobs 28 década
1:1.000.000
Meses a anos
Frequente
Ausente

Frequente na
plaquetose
monoclonal e rara na
familiar

> 1.000.000/mm?

Dismorficas, grandes
ou pequenas

Anormal

Aumento de
megacariocitos

Defeitos clonais
Nnos precursores,
diminuicéo da
expressao de c-Mpl
e/ou hiperreatividade
a Tpo.

Nas formas
familiares ocorre
mutacao no gene
Tpo ou no gene
c-Mpl

Adaptada de Fernandés CM et al.

Plaquetose
reacional

Predominio < 2 anos
600:1.000.000

Dias a meses

Rara

Frequente

Muito rara

< 800.000/mm?

Grandes, morfologia
normal

Normal

Aumento de
megacariocitos

Aumento da
producéo de Tpo ou
liberacdo de IL-6





