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RESUMO

A purpura trombocitopénica idiopatica € uma doenca autoimune caracterizada
por niveis baixos de plaguetas, ceélulas sanguineas responsaveis por
prevenirem sangramentos, de baixa prevaléncia no Brasil, com menos de 150
mil casos por ano.

A PTI (purpura trombocitopénica idiopatica) ocorre quando o sistema
imunoldgico ataca por engano as plaquetas. Em criancas pode ocorres apos
uma infecgao viral, em adultos pode ser crbnica.

Os sintomas comuns incluem o surgimento de hematomas, hemorragias e
pequenas manchas vermelho-purpura na parte interior das pernas. Em
criancas a PTI costuma desaparecer sem tratamento, enquanto em adultos
geralmente é preciso tratamento.
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1 INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica idiopatica (PTI), também conhecida como
purpura trombocitopénica imunologica ou autoimune, é uma doenca
geralmente benigna, adquirida, e caracterizada pela producdo de
autoanticorpos, de causa desconhecida, dirigidos contra proteinas de
membrana plaquetaria, levando a trombocitopenia (baixa contagem de

plaguetas) ocasionando sangramentos espontaneos e hematomas.
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2 A DOENCA

Apesar da etiologia desconhecida, sabe-se que é uma doenca
provocada por autoanticorpos, geralmente da classe IgG, direcionados a
antigenos da membrana plaquetaria, nas quais irdo se fixar. Uma vez que as
plaquetas apresentam anticorpos aderidos a sua membrana, estas sao
reconhecida como corpos estranhos por macréfagos localizados no bago e em
outras areas de tecido reticulo endotelial, que irdo destruir essas plaquetas
ligadas ao anticorpo, levando a um menor tempo de vida médio plaquetario e,

consequentemente, a menores contagens de plaquetas circulantes.

A PTI pode ser classificada de acordo com a faixa etaria acometida,
(infantil ou adulta) e em relacdo ao tempo de evolugéo, como aguda ou cronica.
A fase aguda é mais comum em crian¢as, em sua maioria ocasionada por um
estimulo imunoldgico ocorrido ap6s uma vacinacdo ou infeccdo, como a
varicela, desencadeando essa reacdo errada do organismo. Muitos pacientes
apresentam a remissdo espontanea, ou seja,uma reversao do quadro pelo
proprio organismo, recuperando o numero de plaquetas. Quando essa reversao
nao ocorre, pode se passar a fase crbnica da doenca. A manifestacdo clinica
nessa fase geralmente € assintomatica, ndo precisando de tratamento, porém o
diagnéstico clinico e laboratorial deve eliminar doencas graves como

leucemias, linfomas e outras alteragcdes medulares.

A fase crbnica, com duracdo maior que doze meses, afeta mais os
adultos e, em especial, as mulheres na idade fértil. E considerada a causa mais
frequente de trombocitopenia sem anemia; de forma geral é possivel controlar
a doenca. Nessa fase a sobrevida das plaquetas € diminuida para poucas
horas, quando o normal seria entre 7 a 10 dias. Pode ser observada a
presenca de petéquias e/ou equimoses, sangramento das mucosas ou da
gengiva, sendo dificil o aparecimento de uma hemorragia intracraniana. Na PTI
cronica a reincidéncia e regressao ocorrem de forma espontanea, dificultando a
previsdo da evolucdo. Por ser uma doenca crbnica, o ideal €& fazer
periodicamente uma manutencédo da contagem de plaquetas, mantendo essa
quantidade acima do nivel no qual ocorrem equimoses ou sangramento
espontaneo, evitando um minimo de intervengcdo. Em geral, uma contagem de

trombaéticos acima de 50.000/mms3 n&o requer tratamento.



2.1 SINTOMAS

Os sintomas aparecem quando ha& queda no numero de plaquetas,
comprometendo assim a coagulacdo sanguinea e podendo provocar
sangramentos. Os sangramentos mais normais sao os de pele e mucosas sob
forma de petéquias ou equimoses. Havendo possibilidades de ocorrer
sangramentos nasais, gastrintestinais, gengivais e trato urindrio. Existe

ocorréncia de edemas, hemorragias menstruais e dores nas pernas.

A forma em que os sintomas aparecem nos pacientes varia de uma
pessoa para outra, podendo o0s sintomas serem assintométicos e nao
necessitarem de tratamento.Os sintomas mais evidentes da PTI sdo manchas

arroxeadas na pele e mucosas, pos-traumatico ou espontaneo.

A Purpura Trombocitopenia (PTI) significa a baixa de plaguetas.
Criancas que tenha adquirido a PTI geralmente se associam a um quadro de
medicac0es, infecgbes ou até mesmo doencas autoimunes como Lapus, HIV e,
em alguns casos, as criancas podem manifestar a PTI durante ao processo de
gestacdo, nascimento prematuro e geralmente faixa etaria de 3 a 7 anos
podendo ser feito o diagndéstico por um exame na medula 6ssea para a
confirmacédo da doenca. Em muitos casos a maioria das criancas se recupera
independente de tratamento especifico, portanto a observacdo deve ser

criteriosa.

3 DIAGNOSTICO

O diagndstico de PTI é baseado no quadro clinico que, na maioria das
vezes, consiste na instalacao abrupta de sangramento cutaneo, com petéquias
e equimoses, podendo se acompanhar de sangramento mucoso, com epistaxe,
gengivo hemorragia, menorragia, hematlria, sangramento em trato
gastrintestinal e até em sistema nervoso central. O exame fisico mostra apenas
0 quadro purpurico. A ocorréncia de esplenomegalia deve fazer pensar em
outro diagnostico, mas pode ser observada em criangas em associacao ao

guadro infeccioso que precede a PTI.



O hemograma acima mostra uma intensa trombocitopenia, usualmente
menor do que 5.000/uL, com prolongamento importante do tempo de
sangramento. Pode ocorrer leucocitose com neutrofilia com atipia linfocitaria
nos casos associados a infeccéo viral. Pode haver anemia por hemorragia,
mas nao é a regra, além de anemia hemolitica autoimune associada - a

sindrome de Evans.

O mielograma mostra a presen¢a de niumero normal ou aumentado de
megacariocitos. Em muitos casos é dispensavel a realizacdo de mielograma,
mas ele €& fundamental em pacientes com suspeita de outras doencas,
especialmente pacientes idosos, com possibilidade de apresentarem
mielodisplasia. A pesquisa de infecgéo viral, especialmente HIV e hepatite C e
de outros autoanticorpos, como anticardiolipina, sdo exames que completam o
diagnéstico da doenca, mas ndo sdo indispensaveis para se iniciar o

tratamento.

O diagnodstico de PTlI é de exclusdo das demais causas de
trombocitopenia por consumo periférico das plaquetas, tais como
hiperesplenismo, hepatopatia ou coagulagdo intravascular disseminada,
condigbes estas de facil reconhecimento pelo clinico, dai serem raras as
situacdes de davida no diagnostico. A presenca de esplenomegalia faz pensar
em doenca linfoproliferativas, que pode estar associada a doenca. Assim,
deve-se pesquisar outras doencas autoimunes, como ldpus eritematoso

sistémico e alteragdes da tireoide.

4 EXCLUSAO DE DOENCAS AUTOIMUNES MALIGNAS

Os exames realizados para diagnosticar a Purpura Trombocitopénica
Idiopética sao inicialmente de exclusao de outras doencas, que podem também
ser fatores para a causa de plaguetopenia. Laboratorialmente, ndo existe
exame especifico para diagnostico de PTI, portanto, algumas doengas, como o
lGpus eritematoso sistémico (LES) e a Anemia Hemolitica Autoimune (AHAI),
devem ser consideradas, pois desta forma, pode-se diminuir as chances de
erros no diagnostico, que pode ser de uma doencga mais branda ou até mesmo

uma enfermidade mais grave.



O LES é uma doenca autoimune de rara incidéncia que acomete tanto
criancas como adultos. Geralmente, em criancas a doenca se inicia de forma
mais grave e dependendo do 6rgdo envolvido, o lupus pode se manifestar de
forma rapida ou vagarosa. Ja a AHAI € uma doenca imunoldgica adquirida, ou
seja, ao longo do tempo o individuo adquire ou produz anticorpos que destroem
suas hemacias. Esta é uma doenca que pode afetar criancas e adultos. Assim
como na purpura, em criangcas a AHAI é desencadeada geralmente apos
alguma infeccéo viral. Ja nos adultos, o inicio da doenca tem relacdo com

doencas malignas, como as leucemias.

O exame de exclusdo na purpura é de suma importancia, pois 0s
meétodos terapéuticos para o tratamento da PTI também podem ser utilizados
no LES, na AHAI e em quadros de leucemias, que sao os corticoides. Na
anemia hemolitica, também podem ser utilizados a imunoglobulina endovenosa
e, em alguns casos, € realizada a esplenectomia. E de grande importancia
também, a realizacdo do mielograma, pois a partir deste exame, onde é colhida
uma pequena quantidade de sangue da medula 6ssea, torna-se possivel a
exclusdo de leucemia e da mielodisplasia, que é chamada de Sindrome
Mielodisplasica (SMD), que se inicia quando células diferenciadas preenchem
toda a medula déssea, ndo sendo liberadas na corrente sanguinea, sendo
assim, ocorre a diminuicdo de hemoglobina e a plaquetopenia. A nao
realizacdo do mielograma pode atrapalhar o prognéstico do doente, no qual o
paciente é prejudicado, havendo o risco de tratar parcialmente a enfermidade e

nao obter cura, j4 que a terapéutica utilizada € a mesma em outras doencas

5 TRATAMENTO

O tratamento € feito através de corticosterdides (prednisona) por via
oral, permitindo controlar os sintomas e estimulando o aumento das plaquetas,
diminuindo assim o risco de sangramento. Na infancia, pode ocorrer remissao
espontanea da doenca, o que ndo se ver com facilidade na vida adulta. As
drogas usadas sdo toxicas, jA& que muitas Sao imunossupressoras, sendo
assim, o seu uso prolongado aumenta o risco de infec¢des por virus, fungos e

bactérias, além de deixar propicio a outras doencas malignas, como: linfomas,



alguns tumores de 6rgaos solidos e leucemias. Desta forma, recomenda-se a

nao utilizacdo em excesso desses medicamentos.

6 TERAPEUTICA

e Plaquetas inferior a 30.000: o inicio do tratamento consiste na utilizacao
de corticosterdides por via oral, administrando diariamente uma dose de
1mg/kg por peso corporal, sem histérico de hemorragias sérias. Em
casos mais severos com plaquetas abaixo de 10.000 e presenca de
hemorragia séria, administra-se 2mg/kg por peso corporal diaria. Na
maioria dos casos visualiza-se um aumento de plaguetas entre 2 a 7
dias. Diminuindo-se assim, progressivamente a dose diaria para manter
as plaguetas acima de 30.000. A prednisona, deve ser mantida por 3
meses, para abrandar os sintomas da doenca. Se ap0s esses 3 meses
nao houver o controle da doenca, autoridades no assunto indicam a

ressecc¢ao do baco;

e Plaguetas acima de 30.000: geralmente esses pacientes apresentam
poucos sintomas, podendo se manter estavel por anos, sem
necessidade de se submeter a esplenectomia ou terapéutica crénica. Se
0 paciente passar por algum risco hemorragico (cirurgias, implantes
dentarios, etc.), devem ser administradas breves doses de prednisona
antes do procedimento para que haja aumento de plaquetas.

Esplenectomia: se for necesséaria, devem ser tomadas Vvarias
precaucdes. Em um paciente que o uso da prednisona é aceitavel, deve-se
administrar uma dose elevada no pré-operatorio, para 0 aumento da contagem
de plaguetas acima de 50.000. Além dessa precaucdo pode-se fazer infuses
de imunoglobulinas endovenosas. Se 0 mesmo nao responder essas
precaucdes, indica-se transfusdo de plaguetas numa dose de 2 Unidades/10 kg
de peso corporal. Pacientes sem baco ficam propensos a infec¢gdes bacterianas

fulminantes (hemophillus influenzae, pneumococos, meningococos). Sendo



assim, indicada a vacinagcdo contra esses agentes, principalmente a vacina

antipneumococica.

Faléncia da esplenectomia: ap0s essa terapéutica, 50% dos pacientes
tém remissao permanente, e 30% conseguem atingir valores seguros na
contagem de plaguetas (30.000 - 150.000), ndo necessitando de remédios,
20% mantém contagem de plaquetas entre 10.000 - 30.000, possuem poucos
sintomas raramente apresentam complicacdes, ndo necessitando assim, de
terapéutica crénica. Para os poucos pacientes que mesmo apoés a retirada do
baco apresentam trombocitopenia severas e hemorragias, sdo administradas
infusbes endovenosas de imunoglobulinas gama e um agente citostatico
inibidor dos fusos acromaticos celulares, a vincristina. Se houver algum tipo de
emergéncia cirargica, devera ocorrer transfusdes de plaquetas, para fim de

elevacao das mesmas.

7 CONCLUSAO

Déa-se o nome de Purpura Trombocitopénica Idiopatica a doenca que
nao tem uma causa conhecida para o seu aparecimento. A PTI é uma doenca
que é descoberta no paciente através da baixa de plaquetas no sangue, onde
elas sédo destruidas pelo organismo do préprio individuo. O diagnéstico da PTI
€ realizado através de um hemograma completo, a partir de testes de exclusdo
de doencas mais graves, como por exemplo, a Leucemia. Observou-se que o
maior indice de ocorréncia da purpura da-se entre as mulheres em idade fértil,
geralmente de 15 a 50 anos e que um de seus sintomas mais comuns € 0
aparecimento de manchas rochas na pele, devido a ruptura de pequenos vasos
do sistema circulatorio. Esta doenca, apesar das complicacdes, é benigna,
portanto, para 0 seu tratamento é necessario a administracdo de

medicamentos.
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