ACKT CIENTIFICA®

PURPURA TROMBOCITOPENICA AUTO-IMUNE
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RESUMO

A Purpura Trombocitopénica Auto-lmune (PTA) é causada pela diminuicdo de plaquetas no sangue
periférico, pela destruicdo do Sistema Reticulo Endotelial (SRE) do préprio bago do paciente, ainda por um
mecanismo nao conhecido, que faz com que as plaquetas tornem-se estranhas ao préprio organismo (non-
self). Sua manifestagao clinica pode ser assintomatica ndo precisando de tratamento, ou evoluir para uma
doenga grave obrigando o uso de terapéuticas. Os diagnésticos clinico e laboratorial devem excluir outras
doengas graves como: leucemias, linfomas entre outras de alteragdes medulares. O teste de laboratério
mais sensivel é aquele que quantifica a imunoglobulina (IgG) ligada a plaqueta. O tratamento mais indicado
€ 0 uso de corticoides, para pacientes que nao respondem a terapia clinica é indicado entao a cirurgia de
esplenectomia (retirada do baco). Mesmo com a retirada do bago existem pacientes com recaidas e que
precisam ser mantidos com corticéides, 0 uso excessivo dos mesmos pode causar efeito colateral. O
numero de 6bitos em PTA é muito baixo e raro.
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SUMMARY

The AITP is caused by the reduction of blood platelets in the peripheral blood, by destruction of the Reticulo
Endothelial System (RES) within the patient's spleen, through a not yet identified mechanism which makes
the blood platelets unknown to the organism (non-self). Clinical manifestation may be assimptomatic, not
requiring treatment, or may develop into a more serious disease demaning specific treatment. Lab and
clinical diagnosis must exclude other serious illnesses such as: leukemia, lymphomas among other marrow
disturbances. The most sensitive laboratory test is that which quantifies the immunoglobulin (IgG) associated
to the blood platelet. The most commonly prescribed treatment is the use of corticoids, for those patients
who do not respond to medication, splenectomy (removal of the spleen) is then prescribed. Even after the
removal of the spleen, some patients may suffer relapses and have to be kept on corticoids. The excessive
use of these can cause side effects. The death rate in such cases is low and infrequent.
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INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica auto - imune (PTAI) € uma doenca com resposta imunitaria efetuada
contra alvos existentes no préprio individuo, reagindo no organismo cronicamente. Clinicamente ela é
conhecida pela diminuicdo de plaquetas. A destruicdo das plaquetas € provocada por anticorpos
antiplaquetarios, imunolégicos ou ndo imunoldgicos, pode-se demonstrar a presenca de anticorpos reativos
contra os glicoproteinas da membrana plasmética. Na maioria dos casos os anticorpos pertence a classe
IgG (Imunoglobina G), os sintomas iniciais da pdrpura sdo pequenas manchas avermelhadas sobre a pele
devido rompimentos de capilares, que com o passar do tempo apresenta-se em forma de hematomas. O
doente pode sangrar facilmente por mucosas como o da boca e nariz, além de freqlientemente apresentar
hematuria (sangue na urina). O tratamento inicial é feito a base de corticoides sistémicos, pois eles sao
capazes de melhorar a coagulagdo do sangue, podem ser realizadas doses elevadas de gamaglobulinas
por via endovenosa para melhorar temporariamente a coagulacdo do sangue, esses medicamentos sao
utilizados especialmente em mulheres gravidas portadoras da purpura, ele ira intervir num parto sem riscos
de hemorragias incontrolaveis.

Nos casos raros em que o numero de plaquetas continua a ser perigosamente baixa, apesar do
tratamento, extrai-se o baco, que é onde as plaquetas ficam retidas e sdo destruidas. Analisaram-se os
topicos colocados no objetivo da pesquisa referente a purpura trombocitopénica auto-imune, embora se
saiba que patologias auto-imunes sé@o parcialmente desconhecidas clinicamente devidas suas causas
indefinidas. Assim, medicagbes sdo prescritas aos portadores da purpura para melhor controle da
coagulacdo sanguinea, apenas em casos graves sdo tomadas medidas maiores para nao surgir
comprometimento de vida. A parpura trombocitopénica auto imune pode ser dividida em formas cronica e
aguda.

PURPURA TROMBOCITOPENICA CRONICA

z

E uma doenca relativamente comum. A incidéncia mais alta parecia ser em mulheres com idade
entre 15 e 50 anos, mas alguns relatos recentes sugerem haver aumento da incidéncia com o passar dos
anos. E a causa mais comum de trombocitopenia sem anemia ou neutropenia. Geralmente é idiopatica (por
isso a sigla PTI, também serviria para purpura trombocitopénica imunolégica), mas pode ser vista em
associagdo com outras doengas como lupus eritematoso sistémico, infecgéao por virus (HIV, HCV), leucemia
linfocitica crénica, doenga de Hodgkin e anemia hemolitica auto-imune.

A sensibilizacdo de plaquetas com anticorpos (em geral IgG) resulta na sua remogao prematura da
circulagao pelos macréfagos do sistema reticuloendotelial, especialmente no bagco. Em muitos casos, o
anticorpo é dirigido contra sitios antigénicos nos complexos glicoproteina llb-llla ou Ib. A sobrevida normal
das plaquetas é de 7 a 10 dias, mas na PTI diminui para poucas horas. O inicio é quase sempre incidioso,
com petéquias, equimoses faceis e, em mulheres, menorragia. Sangramento das mucosas, como epistaxe
ou sangramento gengival, ocorre em casos graves, mas, felizmente, a hemorragia intracraniana é rara. A
gravidade do sangramento na PTl em geral é menor do que a observada em pacientes com graus
comparaveis de trombocitopenia decorrente de insuficiéncia da medula éssea; isso é atribuido a circulagao
de plaquetas predominantemente jovens e funcionalmente superiores na PTl. A PTI crénica tende a
recidivar e a regredir de forma espontanea, dificultando a previsdo da evolugdo. Muitos casos
assintomaticos sdo descobertos em hemograma de rotina. O bago ndo é palpavel, salvo se houver doenga
associada causando esplenomegalia.

Como é doenca cronica, o objetivo do tratamento deve ser manutengcao da contagem de plaquetas
acima do nivel no qual ocorrem equimoses ou sangramento espontaneo, com um minimo de intervengao.
Em geral, uma contagem de plaguetas acima de 50.000/mm3 nao requer tratamento.
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PURPURA TROMBOCITOPENICA AGUDA

E mais comum em criangas. Em cerca de 75% dos pacientes, o episodio segue vacinacdo ou
infeccdo, como varicela ou mononucleose infecciosa. A maioria dos casos deve-se a ligacdo de
imunocomplexos inespecificos. As remissdes espontdneas sao usuais, mas em cerca de 5 a 10% dos casos



a doenga fica crdénica (duragao superior a 6 meses). Felizmente a morbidade e a mortalidade na PTI aguda
sao muito baixas. O diagnostico € de exclusao e ha controvérsias quanto a necessidade de aspiracao de
medula 6ssea. Se a contagem de plaquetas for superior a 30.000/mm3 n&o ha necessidade de tratamento,
salvo se houver sangramentos graves. Pacientes com contagem abaixo de 20.000/mm3 podem ser tratados
com esteroides e/ou imunoglobulina intravenosa, especialmente se houver sangramento significativo.

CONCLUSAO

Essa doenca é bastante comum em hematologia clinica e pode ocorrer na forma aguda (afeta
principalmente criangas e tem caracteristicas benigna, ocorrendo secundariamente a infecgdes virais) e na
forma crbnica (acontece em adultos, normalmente em mulheres na faixa de 15 a 50 anos). Essa forma esta
frequentemente associada ao LES. O mecanismo de agressdo na PTA acorre porque os macrofagos
esplénicos e hepaticos removem plaquetas recobertas com auto-anticorpos da circulagcdo sanguinea. Isto
resulta em trombocitopenia e sangramento, normalmente na pele e nas membranas mucosas.

Os auto-anticorpos da PTA sdo geralmente do isotipo IgG e é dificil sua detecgdo em laboratério
clinico. O auto-antigeno de membrana de plaquetas é uma glicoproteina llb-llla que funciona como
integrina, essencial para a agregacao plaquetaria. Quando as plaquetas sao ativadas, essas integrinas se
tornam receptores para varias proteinas soluveis de adesao, como fibrinogénio e fator de Von Willebrand.
Portanto, essas glicoproteinas tém um papel chave na fungéo plaquetaria.
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