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RESUMO

A Pdrpura Trombocitopénica Idiopatica (PTI) é
uma doenga autoimune, que afeta diretamente as
plaguetas; sua causa ainda se mantém desconhecida.
A veemeéncia dos sintomas pode variar de um
individuo paraoutro, podendo manifestar-sede forma
assintomatica ou de forma grave. Para diagnosticar
um doente de Pdrpura, o médico hematologista
deve solicitar exames que possam excluir doencgas
mais graves como, por exemplo, Leucemias, HIV/
AIDS e algumas infec¢des por virus, pois estas
também podem deixar o individuo imunodeprimido
e consequentemente reduzir o nimero de plaquetas
do sangue.
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IDIOPATHIC THROMBOCYTOPENIC PURPURA

ABSTRACT

Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is an autoimmune disease that affect directly the
platelets. The cause still unknown. The vehemence of the symptoms may vary from an individual
to another, it may manifest in an asymptomatic or in a serious way. To diagnose the individual with
idiopathic thrombocytopenic purpura, the hematologist must request a blood test that excludes
serious diseases like leukemia, HIV/AIDS, and some infections caused by a virus, because those
diseases may leave the individual immunocompromised and consequently reduce the number
of the blood platelets as well.

Key words: Purpura. ITP. Hematologist.
1 INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica idiopdtica é uma doenca autoimune que consiste na
minimizacdo de plaquetas, que sdo as células responsaveis pelo processo de coagulacdo do nosso
sangue, a partir da destruicao do reticulo endotelial do baco; desta forma, as plaguetas tornam-
se desconhecidas, acarretando sua diminuicdo em massa. Ela tem esse nome purpura devido

Corpus sci. | Rio de Janeiro v. 11 | n. 2 | p. 69-78 | jul./dez. 2015

Corpus et Scientia

ISSN 1981-6855



PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA

ao fendtipo da doenca que é a presen¢a de manchas roxas ou avermelhadas que aparecem na
pele, e a palavra trombocitopénica devido a trombocitopenia que é o processo de sangramento
provocado pela diminui¢cdo do nimero de plaquetas e idiopatica pois a sua origem/ causa nao foi
descoberta (OLIVEIRA, 1988; HOFFBRAND; MOSS, 2013; MIRANDA et al., 2002).

2 CAUSA

Ndo ha relatos ou descobertas sobre o que causa esta doenga, mas sabe-se que é
provocada por anticorpos autorreativos que se fixam nos receptores da membrana das plaquetas,
provocando assim a diminui¢ao do tempo de vida e sobrevivéncia.

Também pode surgir pela ruptura de capilares que sdo vasos bem finos do sistema
circulatdrio, sendo essa forma chamada de fragilidade capilar, que pode ser de origem alérgica,
hormonal ou genética, também pode ser por deficiéncia de vitamina C no organismo, entre
outras (OLIVEIRA, 1988; FERNANDES et al., 1991).

3 QUEM E MAIS ATINGIDO?

E uma doenca que atinge na maioria das vezes mulheres em idade fértil, entre os 15
e 50 anos de idade, mas pode aparecer em qualquer idade e ambos os sexos. Em criangas
existe uma forma aguda de caracteristica provavelmente infecciosa. Hoje em dia estima-se
aproximadamente que a cada 10.000 pessoas, uma contém a doenca (AL-MULLAI et al., 2009;
FONTELONGA, 2001).

Figura 1: indice epidemioldgico da PTI entre criancas e adultos

# CRIANCAS
EADULTOS

Fonte: (BRASIL, 2013, p. 26).

Figura 2: indice epidemiolégico da PTl entre homens e mulheres

EHOMENS
EMULHERES

Fonte: (BRASIL, 2013, p. 26).
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Ndo ha estudos que informem a epidemiologia da PTI na popula¢do brasileira, porém
é uma doenca muito frequente nos consultérios de hematologia. Estima-se que a incidéncia
da Pdrpura Trombocitopénica Idiopatica em criangas é de 5,5 num total de 100.000 pessoas.
J4 nos adultos, sua incidéncia é de pelo menos 2,15, sendo as mulheres mais atingidas do que
os homens, pois num total de 100.000 pessoas, em média 16,55 adultos do sexo feminino sdo
atingidos (MARQUES et al., 2005; DELGADO; VIANA; FERNANDES, 2009; AL-MULLAI et al., 2009).

4 DIAGNOSTICO

O Hemograma completo é o primeiro exame indicado para a detecgdo da Purpura. Nele
verifica-se um numero reduzido de plaquetas, onde as partes eritrocitarias e leucocitdrias nao
sofremaltera¢des. Para excluir outras doengas hematoldgicas malignas, como leucemias, linfomas
e sindromes mielodisplasicas, faz-se o aspirado e bidpsia de medula éssea. Ndo esquecendo
que a parte mais importante para conclusdo de um Hemograma Completo é o esfregaco de
sangue periférico, em que se podem observar as células do sangue no microscépio de luz. Sendo
negativos os resultados, esta é a apresentagdo clinica tipica de purpura (OLIVEIRA, 1988).

O motivo mais comum de trombocitopenia isolada em adultos jovens e com boa saude
€ a PTI. Existem outras doencas com trombocitopenia que precisam ser consideradas, como:
trombocitopenia familiar, lUpus eritematososistémico, infeccdo pelo HIV, hiperesplenismo,
trombocitopenia gestacional e a pré-eclampsia, trombocitopenias secundarias a drogas.

Existe uma importante atenc¢do a sintomas mielodisplasicos em pessoas idosas, em que a
PTl consiste em uma doenc¢a da medula dssea, que caracteriza hematopoiese anormal e formagdes
das células sanguineas displasicas, com fun¢des anormais. Nesses pacientes, a trombocitopenia
pode acompanhar outras manifestacdes por meses e anos (FONTELONGA, 2001).

Em grande parte dos casos de doeng¢as hematoldgicas, a coleta feita em tubo de EDTA
(acido tetra-acético etilenodiamina) ocorre uma a¢do onde autoanticorpos naturais ficam contra
o complexo GPllb/llla, exposto in vitro na superficie plaquetaria devido ao anticoagulante do
mesmo, ocorrendo uma aglutinagdo plaquetdria secunddria. Essas agregacdes plaquetdrias
sdo lidas pelo contador automatico como leucécitos, levando assim a um falso diagndstico
de plaguetopenia. Uma forma de se obter o valor real das plaquetas é utilizando os tubos de
anticoagulantes alternativos (citrato de sddio ou heparina), onde esses anticoagulantes ndo
entram em contato com anticorpo natural, com isso ndo formando aglutinagdo, obtendo assim
um resultado preciso (OKAZAKI et al., 2015).

5 EXCLUSAO DE DOENGAS AUTOIMUNES MALIGNAS

Os exames realizados para diagnosticar a Purpura Trombocitopénica Idiopdtica sdo
inicialmente de exclusdo de outras doencas, que podem também ser fatores para a causa
de plaquetopenia. Laboratorialmente, ndo existe exame especifico para diagndstico de PTI,
portanto, algumas doengas, como por exemplo, o LUpus eritematoso sistémico (LES) e a Anemia
Hemolitica Autoimune (AHAI), devem ser consideradas, pois desta forma pode-se diminuir
as chances de erros no diagndstico, que pode ser de uma doenca mais branda ou até mesmo
uma enfermidade mais grave. O LES é uma doenga autoimune de rara incidéncia que acomete
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tanto criangas como adultos. Geralmente, em criangas a doenca se inicia de forma mais grave e
dependendo do drgdo envolvido, o lipus pode se manifestar de forma rapida ou vagarosa. J4 a
AHAI é uma doenca imunoldgica adquirida, ou seja, ao longo do tempo o individuo adquire ou
produz anticorpos que destroem suas hemdcias. Esta é uma doenga que acomete tanto criangas
como adultos. Assim como na purpura, em criancas a AHAI é desencadeada geralmente apés
alguma infecgdo viral. Ja nos adultos, o inicio da doenca tem relacdo com doencas malignas,
como por exemplo, as leucemias.

O exame de exclusdo na purpura é de sumaimportancia, pois os métodos terapéuticos para
o tratamento da PTI também podem ser utilizados no LES, na AHAI e em quadros de leucemias,
que sdo os corticoides. Na anemia hemolitica, também podem ser utilizados a imunoglobulina
endovenosa e, em alguns casos, é 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 dssea, 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 dssea, ndo sendo liberadas na corrente sanguinea, sendo assim,
ocorre a diminuicdo de hemoglobina e a plaquetopenia. A ndo realizagdo do mielograma pode
atrapalhar o progndstico do doente, onde o paciente é prejudicado, correndo o risco de tratar
parcialmente a enfermidade e ndo obter cura, ja que a terapéutica utilizada é a mesma em
outras doencas (DIAGNOSTICO..., 2011; BRAGA et al., 2003; REZENDE, 2010; KIM et al., 2007).

6 TRATAMENTO

O tratamento é 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 remissdo espontanea da doenga, o que nao se ver com
facilidade na vida adulta.

As drogas usadas sao tdxicas, ja que muitas sdo imunossupressoras, sendo assim, o seu uso
prolongado aumenta o risco de infecgdes por virus, fungos e bactérias, além de deixar propicio a
outras doencas malignas, como: linfomas, alguns tumores de drgdos sélidos e leucemias. Desta
forma, recomenda-se ndo utilizagdo em excesso desses medicamentos (HOFFBRAND; MOSS,
2013; BOQUIMPANI et al., 2014).

7 TIPOS TERAPEUTICOS

Plaguetas de 10.000 a 30.000: o inicio do tratamento consiste na utilizacdo 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 didria. Na
maioria dos casos visualiza-se um aumento de plaquetas entre 2 a 7 dias. Diminuindo-se assim,
progressivamente a dose didria para manter as plaquetas acima de 30.000. A prednisona, deve
ser mantida por 3 meses, para abrandar os sintomas da doenca. Se apds esses 3 meses ndo
houver o controle da doenca, autoridades no assunto indicam a ressec¢do do baco (BORGES
et al., 2006).
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Plaquetas acima de 30.000: geralmente esses pacientes apresentam poucos sintomas,
podendo se manter estdvel por anos, sem necessidade de se submeter a esplenectomia ou
terapéutica crbnica. Se o paciente passar por algum risco hemorragico (cirurgias, implantes
dentdrios, etc.), deve ser administrado breves doses de prednisona antes do procedimento, para
gue haja aumento de plaqueta (BORGES et al., 2006).

Esplenectomia: se for necessaria, devem ser tomadas varias precaucdes. Em um paciente
que o uso da prednisona é aceitavel, deve-se administrar uma dose elevada no pré-operatdrio,
para o aumento da contagem de plaquetas acima de 50.000. Além dessa precaucdo pode-se
fazer infusdes de imunoglobulinas endovenosas. Se 0 mesmo nao responder essas precaucoes,
indica-se transfusdo de plaquetas numa dose de 2 Unidades/10 kg de peso corporal. Pacientes
sem baco, ficam propensos a infeccbes bacterianas fulminantes (hemophillus influenzae,
pneumococos, meningococos). Sendo assim, indicado a vacinagdo contra esses agentes,
principalmente a vacina antipneumocdcica (BOQUIMPANI et al., 2014).

Faléncia da esplenectomia: apds essa terapéutica, 50% dos pacientes tém remissao
permanente, e 30% conseguem atingir valores seguros na contagem de plaquetas (30.000 -
150.000), ndo necessitando de remédios, 20% mantém contagem de plaquetas entre 10.000
- 30.000, possuem poucos sintomas raramente apresentam complicagcdes, ndo necessitando
assim, de terapéutica crbénica. Para os poucos pacientes que mesmo ap6s a retirada do baco
apresentam trombocitopenia severas e hemorragias, sdo administradas infusGes endovenosas
de imunoglobulinas gama e um agente citostatico inibidor dos fusos acromaticos celulares,
a vincristina. Se houver algum tipo de emergéncia cirurgica, devera ocorrer transfusées de
plaquetas, para fim de elevagao das mesmas (BOQUIMPANI et al., 2014).

8 PREDNISONA E PULSOTERAPIA COM METILPREDNISOLONA

O corticosteroide sdo hormonios esteroides produzidos pelas glandulas suprarrenais que
se dividem em glicocorticoides (cortisol), mineralocorticoides (aldosterona), e 17-cetosteroides
(androgénios). E uma droga que tem uma forte ag3o antiflamatdria e menores efeitos colaterais,
a sua duracdo sdo classificadas como: curta, média e longa variando conforme o tratamento, sdao
utilizadas especialmente em doencas autoimune.

Acdo curta: cortisona, hidrocortisona (suprimem o ACTH por 8 a 12 horas).

Acdo média: prednisona, prednisona, metilprednisolona e triancinolona (suprimem o
ACTH por 12 a 36 horas).

Acdo longa: dexametasona e betametasona (suprimem ACTH por 36 a 72 horas).

Podem ser utilizados também medicamentos por administra¢do via intramuscular IM, este
método é pouco utilizado em criancgas. A administracdo intravenosa ou endovenosa EV, na forma
de pulsoterapia com metilprednisolona na dose de 30mg \ kg \ dose (maximo de 1g) por 3 dias,
esta sendo realizada em alguns pacientes, para evitar ou reduzir o uso oral de medicamentos,
mas este tratamento deve ter alguns cuidados em seus procedimentos tendo que ser observados
0 aumento da pressdo arterial, a pulsoterapia geralmente é utilizada em momentos de surtos da
doenca por ser uma imunossupressao forte tem como objetivo de estabilizagcdo da crise e assim
amenizar o efeito da doenca, durante a pulsoterapia podemos observar que cada pessoa reage
de maneira diferente, sendo os mais comuns : suor frio, aumento da pressao arterial, euforia,
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sensac¢do de medo, aumento de batimento cardiacos entre outros por isso é muito importante a
monitorizacdo do procedimentos (PULSOTERAPIA..., 2006).

9 DIFERENCA ENTRE CRIANGCAS E ADULTOS

Em criancas e adolescentes, o quadro clinico tipico é a presenca de sangramentos em
pacientes previamente sauddveis, porém ha presenca de um quadro infeccioso viral nas semanas
anteriores ao aparecimento do quadro. Com relagcdo ao sangramento, incluem petéquias,
equimoses, sangramento na mucosa gengival, nasal, trato urinario e digestivo e dependem da
contagem do nimero de plaquetas, sdo clinicamente significativos quando o niumero de plaquetas
esta abaixo de 20.000/mm3. Com relagdo as criangas com a doenga, chega a 70% as que possuem
a forma aguda e autolimitada da doenca, fase de recuperacdo das contagens de plaquetas que é
acima de 150.000/mm?3 em até 6 meses, mesmo com a auséncia do tratamento. Sangramentos
intracranianos sdo raros e ocorrem em 0,1 % dos casos com plaquetas abaixo de 20.000/mm?3.

Em adultos, ao contrdrio, as remissdes espontaneas sdo infrequentes, e ocorrem em menos
de 10% dos casos. Com relagdo ao quadro clinico, ha sangramento na presenca de plaquetopenia,
sendo mais comuns petéquias, equimoses, epistaxe, gengivorragia e menorragia, com relacao
a sangramentos gastrointestinais e geniturinarios sdao pouco frequentes e sangramento
intracraniano é raro de ocorrer. Os sintomas sao graves e fatais quando o nimero de plaquetas
estd abaixo de 10.000/mm?, ja os pacientes assintomaticos e com nimero de plaquetas acima
de 30.000/mm?, costumam apresentar quadro clinico favoravel.

A Historia natural da PTI em adultos é bem diferente da forma infantil, tendendo a forma
cronica em 90% dos casos. Estudos relacionados ao progndstico e terapia em adultos sdo mais
escassos do que os realizados em criangas, portanto os resultados obtidos na pelo tratamento
na forma infantil sdo utilizados também na forma adulta (MALUF JUNIOR, 2007; BRASIL, 2013;
DIAGNOSTICO..., 2011).

10 TRATAMENTO COM IMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA E IMUNOGLOBULINA ANTI-D

Ha relatos sobre a evolucdo de pacientes com PTl em criancas de 3 meses a 18 anos
com diagndstico de PTI sem tratamento prévio, utilizando corticosterdides e Imunoglobulina
intravenosa. Quando utilizado, o tratamento com imunoglobulina intravenosa, foi constatado o
aumento do numero de plaquetas em 20.000/mm?3, apds 48 horas do inicio do tratamento. Ja
utilizando corticosterdides foi constatado melhorias, porém ndo sao significativas comparando
ao uso de imunoglobulina. Pacientes com PTI crénica apresentaram desenvolvimento da doenga
em 25% dos casos, ja os pacientes tratados com imunoglobulinas apresentaram desenvolvimento
em 18% dos casos, constatando melhor eficdcia e rapidez no tratamento com imunoglobulinas.

Para o tratamento de pacientes Rh-positivos, ndo esplenectomizados é administrado EV
de Rho (D) globulina imune, seu mecanismo ndo é totalmente conhecido, mas ao administra-
la no tratamento ocorre uma saturagdo de receptores Fc de macréfagos que se encontramos
complexos dos glébulos vermelhos revestidos por Anti-D, resultado preferencialmente na
destruicdo dos gldbulos vermelhos, poupando as plaquetas revestidas por anticorpos. Dentre os
produtos utilizados, encontramos no mercado: SDF winrho e Rhophylac.
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Devido ao efeito fugaz destes anticorpos eles sdo mais recomendados apenas em
trombocitopenias (< 10.000/mcl) (BRASIL, 2013; TRATAMENTO..., 2013).

11 0 USO DO TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO NA PRATICA MEDICA

O termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) é documento que protege a
integridade dos pacientes, no qual firmam estarem cientes de suas condi¢des, podendo ser
submetidos a procedimentos médicos e pesquisas.

Este documento possui um grande valor para protecao dos médicos referentes a a¢des
judiciais. Ao assind-lo, o paciente concorda com a realizagdo dos procedimentos, mesmo
qgue lhe cause efeitos indesejados, sendo antes explicitos pelo médico (OLIVEIRA; PIMENTEL;
VIEIRA, 2010).

12 SINTOMAS

Os sintomas aparecem quando existe queda no numero de plagquetas comprometendo
assim a coagulagdo sanguinea, podendo provocar sangramentos. Os sangramentos mais normais
sdo os de pele e mucosas sob forma de petéquias ou equimoses. Havendo possibilidades de
ocorrer sangramentos nasais, gastrintestinais, gengivas e trato urinario. Existe ocorréncia de
edemas, hemorragias menstruais e dores nas pernas (VARELLA, 2011).

A forma que os sintomas aparecem nos pacientes varia de um para o outro, podendo ser
assintomaticos e ndo necessitando de tratamento.

Os sintomas mais evidentes da PTI sdo manchas arroxeadas na pele e mucosas, pds-
traumatico ou espontaneo (VARELLA, 2011).

Pudrpura Trombocitopenia PTI significa a baixa de plaquetas, em criangas que tenha
adquirido PTI geralmente se associam a um quadro de medicagdes, infecgdes ou até mesmo
doencas autoimunes como Lupus, HIV e em alguns casos as criangas podem manifestar a PTI
durante ao processo de gestagdo, nascimento prematuro e geralmente faixa etdria de 3 a 7 anos
podendo ser feito o diagndstico por um exame na medula dssea para a confirmacdo da doenca.
Em muitos casos a maioria das criancas se recupera independente de tratamento especifico,
portanto a observacgdo deve ser criteriosa (VARELLA, 2011).

13 CONCLUSAO

Da-se o nome de Purpura Trombocitopénica Idiopatica a doenca que ndo 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 sao destruidas pelo organismo do préprio individuo. O
diagndstico da PTI é 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 é o aparecimento de manchas rochas na pele, devido
a ruptura de pequenos vasos do sistema circulatdrio. Esta doencga, apesar das complicac¢des,
é benigna, portanto, para o seu tratamento é necessario a administragdo de medicamentos
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fortes, sendo utilizados principalmente corticosterdides ou imunoglobulina endovenosa (IgG). A
maioria dos casos de pacientes com PTl sdo controlados, porém quando ndo tratado de maneira
correta pode ser fatal.
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