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A Pdrpura Trombocitopénica Imune (PTI) é definida por plaquetopenia isolada (<100 x 109 L) caracterizada por destruigdo

plaquetdria imunomediada. Estima — se incidéncia de 2 — 7 casos/100.000 habitantes/ano, com 2 picos que ocorrem entre 20 e

30 anos e aos 60 anos, igualmente distribuidos entre homens e mulheres.

A patogénese ndo é totalmente compreendida e envolve complexas interagbes entre autoanticorpos, baixa produgdo de

plaquetas, linfécitos B e T e desregulagdo do sistema imune. Anticorpos anti — plaquetas podem também interferir com a fungdo

dos megacaridcitos e ndo sdo detectados em quase metade dos casos, o que sugere que haja outros mecanismos envolvidos na

patogénese da doenca.

A PTI pode ser primaria, quando ocorre isoladamente, ou secundaria, quando ocorre em associagdo a outras condi¢gdes como

doengas autoimunes (especialmente Sd. Antifosfolipide), infecgdes virais (principalmente HIV e hepatite C) e algumas drogas.

As manifestagdes clinicas variam de acordo com a severidade da plaquetopenia e presenga de comorbidades.

Cerca de 2/3 dos pacientes sdo sintomaticos, sendo o sangramento mucocutidneo a manifestagdo clinica mais comum, incluindo

menorragia, especialmente se plaquetas abaixo de 30.000/mm3.

Apesar de raramente haver complicagdes ou sangramentos graves (hemorragia abdominal, genitourinaria e em SNC) associados

a PTl, a mais comum é a hemorragia intracraniana (HIC). Ocorre em menos de 1% dos casos pediatricos e <2% dos adultos recém

— diagnosticados.

Fatores de risco para HIC sdo:

* Plaquetas < 10.000/mm3

¢ Traumatismo craniano

¢ Uso de antiagregantes plaquetarios

* Sangramento severo em outro sitio (i.e: epistaxe > 5 — 15 minutos, sangramento TGl ou hemorragia mucosa que requeira
internagdo ou transfusdo de sangue).

O diagnostico diferencial entre PTI primaria e secunddria é de suma importancia pois a abordagem terapéutica difere entre

ambas.
I. ASSISTENCIAL

1. AVALIAGAO INICIAL E DIAGNOSTICO

O diagnostico da PTI é de exclusdo. Por isso recomenda-se, além de testar todos os pacientes para HIV, hepatite C (grau 1B),
avaliar patologias que possam cursar com plaquetopenia secundaria.

Andlise de medula dssea ndo é necessaria em quadros tipicos (grau 2C).

De acordo com o Guideline da Sociedade Americana de Hematologia (ASH) de 2019, pacientes com PTI recém diagnosticada e
< 20.000 plaquetas, assintomaticos ou com sangramento minimo, devem ser manejados em internagdo hospitalar. Pacientes
com > 20.000 plaquetas, assintomaticos ou sangramento mucocutaneo minimo, como petéquias em pequena quantidade,
equimoses/hematomas < 3cm ou epistaxe somente associada a esfor¢o, podem ser manejados ambulatorialmente.

Pacientes com diagndstico prévio de PTI, com < 20.000 plaquetas e/ou que conhecidamente sdo bons respondedores a
agentes de resgate, também podem ser manejados ambulatorialmente.

Individuos assintomaticos com plaquetas >30.000, sem comorbidades agravantes de sangramentos devem ser observados e o
tratamento evitado (grau 1A).

Pacientes com comorbidades, em uso de anticoagulantes ou antiplaquetarios, idosos ou com necessidade de procedimentos
futuros, o tratamento com corticosteroides pode ser apropriado mesmo com plaguetas >30.000. (grau 1B).

2. TRATAMENTO - ADULTOS

Quando o tratamento é indicado, ha duas categorias de agentes disponiveis: os que interferem no processo de destruicao
plaquetaria e aqueles com objetivo de proporcionar uma melhoria mais duravel na contagem de plaquetas.

2.1. PRIMEIRA LINHA

O tratamento de primeira linha consagrado continua sendo o corticoide e a ASH recomenda evitar cursos prolongados
(acima de 6 semana, incluindo tempo de desmame) para tratamento de pacientes recém — diagnosticados. As opgbes
terapéuticas sdo:




2.1.1. CORTICOIDES:
* Prednisona: 0,5a 2 mg/kg/dia VO, por no maximo 6 semanas
* Dexametasona: pode ser usada em casos com necessidade de melhora mais rapida na contagem de plaquetas, ja que o
tempo para resposta com esta droga é de cerca de 7 dias.
Dose: 40mg/dia VO ou EV por 4 dias.
Atencdo especial deve ser dada aos potenciais efeitos colaterais da corticoterapia, como hipertensado, hiperglicemia, disturbios
do sono e de comportamento, irritagdo gastrica, glaucoma, miopatia e osteoporose.

2.1.2. IMUNOGLOBULINA ENDOVENOSA (IglV):
Pode ser utilizada em 12 linha se corticoterapia estiver contra — indicada ou em combinagdo com corticoide para rapido
incremento plaquetario (grau 2B).
Dose: 1g/kg/dia por 1 ou 2 dias consecutivos, podendo ser repetida se necessério (grau 2B).
400mg/Kg/dia por 5 dias

2.2. SEGUNDA LINHA

Para pacientes cortico — dependentes ou coértico — refratarios, ndo ha evidéncia clinica da melhor 22 linha recomendada
(esplenectomia, Rituximab*, receptores agonistas da trombopoetina), sendo sua decisdo dependente da expertise médica
compartilhada com o paciente e objetivo de tempo de resposta inicial ao tratamento. (tabela 1).

(*) medicagdo ndo aprovada em bula no Brasil para PTI.

Tabela 1. Definigdo em tempo da resposta inicial ao tratamento

TRATAMENTO DOSE TEMPO DE RESPOSTA
Prednisona 1mg/kg/dia por 2 — 4 semanas 4 — 14 dias
Dexametasona 40 mg/dia por 4 dias 2 — 14 dias
400 mg/kg/dia por 5d
gV g/. g/dia p . 1-4dias
1g/kg/dia por 1-2 dias
Rituximab 375mg/m?/semana por 4 doses 1 -8 semanas
Esplenectomia N3o se aplica 1 - 24 dias
15 dias (> 80% com dose 50 — 75mg/d
Eltrombopag 25— 75mg/dia VO ( 0 e/
aumentam o valor das plaquetas)
. . 1 -4 semanas se plaquetas <30.000 para
Romiplostin 1-10mcg/Kg/semana SC .
atingir >50.000
Fostamatinib 100mg/2x/dia 15 dias

2.2.1. ESPLENECTOMIA
De acordo com diretrizes da ASH/2019, se possivel, a esplenectomia deve ser evitada nos primeiros 12 meses de doenga,

pela chance de remissdo espontdnea, sendo aceitavel sua realizagdo a partir de 90 dias do diagndstico de PTI. A taxa de

resposta a esplenectomia é de 80%, sendo a resposta sustentada em 66% dos pacientes, sem terapia adicional por pelo

menos 5 anos. Contudo, cerca de 20% dos respondedores recaem semanas, meses ou anos apos o procedimento e

nestes casos, a avaliagdo de bago acessério pode ser benéfica.

Se esplenectomia indicada, deve — se atentar para cuidados a serem tomados quanto ao procedimento:

e Vacinagdo para Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis e Haemophilus influenzae. Preferencialmente
realizar 4 semanas antes da cirurgia.

Em pacientes que receberam Rituximab nos 6 meses prévios ao procedimento, a vacinagdo pode ser ineficaz e devem ser

revacinados quando da recuperagdo das células B.

e Educar os pacientes para risco de infecgdo pds — procedimento

Quando optado pelo uso de receptores agonistas da trombopoetina pela sua eficicia e seguranga, a decisdo entre
Eltrombopag e Romiplostin deve ser compartilhada entre médico e paciente levando em conta o uso da medicagao diaria
oral ou injegdo subcutanea semanal e o tempo de resposta ao tratamento.




2.2.2. SANGRAMENTO

Embora raro, o sangramento grave seja raro na PTl pode ocorrer. O manejo desta emergéncia deve incluir transfusdo de
plaquetas; corticdide, sendo nesta situagdo altas doses de Metilprednisolona EV preferivel a Prednisona, e IglV para uma
rapida elevagdo da plaguetometria.

A transfusdo de plaquetas gera incremento de cerca de 20.000 plaquetas pés transfusional em 42% dos pacientes com
PTl e hemorragia, se mostrando eficaz em muitas situagdes.

3. CRITERIOS DE RESPOSTA

Tabela 2. Definigcoes de resposta ao tratamento

TIPO DE RESPOSTA

PTI crénica: plaquetopenia persistente > 12 meses

PTI Corticoide — dependente: necessidade de prednisona continua > 5mg/dia ou de cursos frequentes de corticoide
para manter plaquetas > 30.000

Resposta completa (RC): Plaguetas > 100.000 em 2 andlises distintas com > 7 dias de intervalo e auséncia de
sangramento.

Resposta Parcial (RP): Plaquetas > 30.000 e aumento > 2 vezes na contagem de plaquetas desde o inicio, em 2 analises
distintas com > 7 dias de intervalo e auséncia de sangramento.

Sem resposta: Plaguetas < 30.000 ou aumento < 2 vezes na contagem de plaquetas desde o inicio ou presenca de
sangramento. A contagem de plaquetas deve ser medida em 2 ocasides com > 1 dia de intervalo.

Perda de RC: Plaquetas < 100.000 em 2 ocasides com >1 dia de intervalo e / ou a presenga de sangramento.

Perda de resposta: Plaquetas < 30.000 ou aumento < 2 vezes na contagem de plaquetas desde o inicio ou presenga de
hemorragia. A contagem de plaquetas deve ser medida em 2 ocasides com > 1 dia de intervalo.

. GLOSSARIO

ASH - Sociedade Americana de Hematologia
IglV - Imunoglobulina Endovenosa

PTI - Pdrpura Trombocitopénica

RC - Resposta completa

RP - Resposta Parcial
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