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Purpura vasCular alergiCa ou anaflactoide e telangieCtasia hemorragiCa
hereditaria — $a0 doencCas de hemostasia primaria (Vaso, plagueta e V).

PUORPURA TROMBOCITOPENICA

TrombocCitopehias OCorrem has leuCemias agudas, anemia aplasticCa,
anemia magalobasticas, HPN, dengue, intoXiCaGao por algumas drogas, —
$30 doengas com pUrpuras tromboCitopenicas.

Alem da inducdo por drogas s30 quadros infecciosos cursando com
trombocitopenia. Em geral, € indicativo de piora da evolugjo. Pode ser
um sinal precoce de septicemia.

Algumas doengas infecciosas CrOniCas podem ter COmo pritmeira
manifestacdo a trombocitopenia — HIV, Virus da Hepatite C e B,
prinCipalmente C (também pode ter assoCiaCao Com heutropenia).
Hepatites crbnicas. O Vvirus da hepatite C, muitas vezes antes de
manifestar a doenGa hepatiCa Causa uma trombocitopenia.
Trombocitopenia de Carater imune — doengas imunoldgicas, LUPUS,
doencas linfoproliferativas Cronicas em geral, particulartmente a LLC e
0s linfomas podem Cursar Com pUrpura trombocitopeniCa imunologica e
ahemia hemolitica auto-imune. Se tenho doenGa do linfocito, posso ter
uma doenGa relacionada a linfoCitos e plaquetas. S80 manifestacdes
imunes das doencas linfoproliferativas cronicas — prinCipalmente LLC.

PURPURA TROMBOCITOPENIA IMUNOLOGICA

Doenca primaria da plaqueta = PURPURA TROMBOCITOPENICA
IDIOPATICA. Foi substituida pelo termo imune porgue hj esta
definido que a PTI é uma doenCa auto-imune com formagao de ACS
anti-plaguetas. E um quadro clinico caracteristico. Temos produCio de
auto-aCs plaguetarios que Vao culminar Com a queda rapida ou
progressiVa da contagem das plaguetas periféricas.

PURPURAS AGUDAS OU CRONICAS

PURPURA AGUDA

Gdo doencas mais comuns nas CrianGas. E em geral, S0 doengas pos-
infecciosas. S30 CrianGas em torho de 10 anos de idade, que tem
historia de amigdalite, quadro gripal, estao bem, e tem umas pintinhas ha
pele (@ mae acha que é picada de pernilongo) e no outro dia a CrianCa
esta Cheia de petequias, equimoses, hematomas, Sangrando gengiva.
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G30 quadros bastante dramatiCos, Com evoluGao bastante rapida. A
queda da contagem de plaguetas é bem rapida. E comum has CriahCas,
normalmente pos infeCcciosa e a manifestacao Clinica é o sangramento
muco-Cutanheo - petequias, equimoses, gengivorragia, hematurias,
hemorragias digestivas, epistaxe, Sangramento conjuntival.

Por outro lado, essas pUrpuras s30 doenCas auto-limitadas e que podem
regredir espontaneamente em torno de ¢ semanas. EsSsa € a historia
hatural da PTI na infancia. E de manifestacio rapida, manifestacoes
Clinicas exuberantes.

Purpura molhada — sangramento Visivel — epistaxe, gengivorragia, bolhas
hemorragicas.

Plrpura seCa — manifestacoes cutaneas.

As pUrpuras das CrianGas sdo geralmente molhadas. Com Curso Clinico
benigno, remissdes espontaneas freqglientes.

Tem que tranqglilizar a familia.... pG é benigha e auto-limitada, mMas
CUIDADOQ se Contagem abaixo de 10 mil plaguetas...pode sahgramento
espontaneo de SNC

Nao podemos deixar bater a CabeGCa porque pode ter hemorragia
intraCraniana. Nao pode andar de bike, jogar bola, etC.

Esse é o maior desafio da PTI da CrianGa — ela tem contagens muito
baixas de plagquetas, em doenGa Com remissao espontanea. Mas nao
podemos permitir @ hemorragia fatal. Em pUrpura de qualquer etiologia,
temos que evitar o sangramento do SNC. O maior desafio é tranqUilizar
0S pais e proteger g CrighCa do trauma. Dependendo da contagem de
plaguetas, 0 sangramento pode ser espontaneo.

A recidiva ndo é uma regra, diferentemente das Cronicas. Mas nhao é
impossivel reCair. S30 doenGas pos-infecciosas. O meCanismo mais
aceito é que particulas Virais funcionem cComo hapteno ha superficie
das plaquetas e haja formagao de auto-aCcs. O maCrofago tem receptor
para porGao FC do anticorpo e fagoCita a plagqueta junto com O
antigeno.

(Gdes escolas de pediatria dizem que as pUrpuras da CrianCa ndo devem
ser tratadas porque tem remissao espontanea. Tem que tomar cuidado
para n3o ter traumas.

CrianCa com 30 mil plaguetas e pouquissima manifestaCao hemorragica
— hdo tem riscos imensos de hemorragia de SNC, mas deve-se alertar.
Mas se a CrianGa tem 8 mil plaquetas, é diferente, damos gamaglobulinas
para tentar aumentar as plaguetas.

PTI CRONICA
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E tais comum ho adulto, prinCipalmente na mulher em idade fértil. A
PTI do adulto, é uma doenga de comportamento Cronico.

Ex: mulher com manchas roxas que Vao piorando, menstruacao
pioranhdo, £luxo aumentando e Vai proCurar para ihvestigar.

E uma historia mais arrastada do que a da CrianCa (geralmente). Muitas
vezes de Curso CliniCco arrastado com recCidivas freqlentes. A partir de 6
meses, Chamamos o guadro de pUrpura Cronica.

A plrpura crbnica faz mais equimoses e a aguda faz mais petequias
porgue a Ccontagem de plaguetas Cai muito rapidamente. A
manifestacao por equimoses Chama mais atencao. Tem ha faixa de 30
mil plaquetas.

Nas agudas sao mais relaCionadas com infecgdes, nas Cronicas S30 mais
relacionadas com doengas infecciosas cronicas (HIV, hepatites B,C,
LUPUS e doencas imunologicas).

Purpura mesmo com FAN e auto-aCs positivos, ndo £az diagnostico de
LES. LUPUS é doenca de diagnhostiCo Clinico, g deve ter Critérios
preenchidos.

Doencas linfoproliferativas Cronicas — esplenomegalia, adenomegalia,
linfocitose absoluta no sangue perifériCo — lembrar dessas doencas em
pUrpuras Cronicas.

PTI. ha CrianGa ou do adulto — quadro Clinico CIassico > hemorragias
mucocCutaheas (epistaxe, gengivorragia, hemorragia subconjuntival,
hematuria, bolhas em Cavidade oral,e tC). PTI em geral hao Cursa Com
esplenomegalia!!! Se tiver esplenomegalia, repensar o diaghostico de PTI.
Diferente de anemia hemolitiCa auto-imune onde mais de 50% dos
pacientes tem esplenomegalia. Na PTI isso ndo é regra. Se tiver
esplenomegalia, ser muito Criterioso ho diaghostico.

Cangramento MmuCoO-Cutaheo - pensar em hemostasia primaria,
prinCipalmente plaguetas.

INVESTIGACAQO

Hemograma

Faz parte VCM, CHCM, HCM.

Se o paciente n3o teve nenhuma hemorragia CritiCa, hdo espero que
tenha anhemia.

Podemos pegar uma mulher que teve metrorragia e induziu a uma
hemorragia aguda. Mas n3o espero uma anemia com pUrpura h3do
compliCada.

Leucograma nhormal. Nao espero |infocCitose e nheutropenhia de uma
infeCcGao de 3 a ¢ semanas atras (se foi CrianGa — N3O tem mais Sinais de
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infeccao). Nao tem expressao de infecGao. Ele Vai se alterar de tiver
anemia aguda. §@ g pessoa $ansra tanto @ ponto de ter ahemia aguaa, o
leucosgrama £aZ o que???

Ela responde globalmente. Em uma ahemia aguda, se tiver leucocitose
neutrofilicCa N3o € de se estranhar — pode ser apenas da hemorragia,
independente de infecCao. Assim como na hemolise.

Leucograma de individuo com PTI hao compliCada deve ser hormal.
Contagem plaquetaria — geralmente abaixo de 50 mil e nas agudas abaixo
de 20 mil.

Se é um quadro agudo, se é uma CrianGa, cCom evolugcio de dias,
podendo ser 2 dias, devemos ter @ historia do proCesso infeccioso
prévio. Com iSSO posso fazer diaghostico de pUrpura trombocCitopeniCa
imunoldgica. Se a contagem de plaguetas ndo é tao CritiCa (20 a 30 mil),
possO deixar em observagao e orientar 0s pais. Se a contagem é CritiCa,
com sanhgramento ativo — hematuria, epistaxe grave, hemorragia
digestiva — a CrianCa merece hospitaliza¢cao.

Se 3 CrianCa esta Sangrando, GuUIIS OS recursos usados pard contorhar
esses sahgramentos nas PTIs?

Estou diahte de uma doencCa imune.

O tratamento CIl3ssiCoO € imunossupressao, Como toda doenGa auto-
imune. Ate hj nao temos um meCahiSmo para reverter gquem gerou O
auto-antiCorpo, ent3o atuamos inibindo 0O auto-anticorpo. A
corticoterapia € sempre Uma OpG3o, se tenho contagem plaguetaria
CritiCa, VOu Uusar algo que me de resposta rapida > Corticoterapia em
pulso com metilpredinisolona!

Os corticoides fazem o que nas doengas imunologicas e PT1?

Eles diminuem a producdo de ACS, dimihuem a sensibilidade dos
macCrofagos as plaguetas sensibilizadas e com isso, a plagueta que
deveria Viver de 7 a 10 dias e Vive 2 atualmente, £aCoO Com que ela Volte a
viver normalmente, porque eu dimihuo esse ClearanCe que esta muito
aumentado.

(zamaglobuliha intravenosa ou hiperimune:

E um produto, ut pool de 18G em altas doses. Tratamentos rapidos com
doses altas. Durante muito tempo seu uso £oi empirico.

A gamaglobulina EV em altas doses pode diminuir o0 Clearance da
plaqueta sensibilizada e dimihui a fagocitose da plagqueta pelo
macrofago.




[Digite texto]

@

@ @

A vantagem dela em um paciente com hemorragia aguda é que ela eleva
rapidamente a contagem plagquetaria COm baixos efeitos Colaterais.
Pode ter febre, Cefaléia, prurido, mas em geral ela é bem tolerada.
Desvantagens: aCao muito fugaz (@ contagem plaguetaria pode Voltar a
Cair em duas ou trés semanas) e € MUITO CARA.

Os pacientes do SUS, mesmo com hemorragia, perderam o direito de
usar gamaglobulina. Isso traz indicacao Cirlrgica.

Se ndo tenho gamagiobulina, posso fazZer pulsoterapia com corticoide?
Se 0 paciente sangra agora, 0 que el £3¢o?

Transfusao de concentrado de plaquetas. Devem ser muito restritos em
PTI. O paciente j§ tem um auto-gnticorpo. E nos jogaremos um alo-
antigeno. A chance de estimularmos mais O sistema imunolégico por
exposiCao a ags diferentes aumenta muito. Ent3o, reservamos apenas
para sahgramentos rigidos, prinCipalmente guando hdo temos disponivel
gamaglobuina EV.

Ce o pacCiente sangra e nh3o tem gamaglobulina, faz transfusao de
concentrado de plaguetas com ctz! E o recurso mais rapido. Também
devemos pulsar com metilpredinisolona. Ex: se O pacCiente tem 20 mil
plaguetas, eu hao transfundiria, mas se ele sangra, tem que transfundir!

N3do esqueCer - sahgramento MUCOSO (epistaxe, etC)> usar
antifibrinoliticott E um estabilizador do coagulo e inverte a agdo do
plasminogenio. Co/m isso temos mais tempo de Coagulo formado.

Plrpura aguda com sangramento leve — antifibrinolitico, gelo no nariz.
Ge a CrianCa esta bem — Verificar se a familia Vai segurar muito a
CriahCa, OU Vai fiCar poucCo herVosa.

Se for optar por tratamento — [anCar mMao de tudo que tenho para
reverter O Sangramento (Samaglobulina, tranfusao de concentrado de
plagquetas). Depois disso — corticoide oral continuo 2 mg/ks.

Purpura crbnica — investigar, se ndo tem hepatite, HIV, FAN -.

Criangas g cronificam Vverificar CMV, etcC.

Se ndo tiver nada disso, se for plUrpura pura, hdo tem Sahgramento
CritiCo e ndo sobe a contagem plaguetaria, tratar Com corticoide oral
2mg/Kg — tratamento de ¢ 3 6 Semanas em dose alta para ver se temos ou
N30 resposta.

Se njo tiver, ndo adianta continuar com corticdide, prinCipalmente ha
CriahCa porque diminui O cCresCimento. Eles feCham a fise de
CresCimento.

Se ndo tenho historia Clinica tipiCa de pUrpura, se € uma CrianCa de
historia arrastada, hao tem infeccao previa, ou mulher com anemia,
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historia arrastada > nuUNCa fazer corticoide se ndo tem total sesuranca
do diagnostico de PTI. Por guez?

@ 7PTI é diagnostico diferencial de leucemia aguda e as cels [eucémicas sao

muito sensiveis a corticoides. Se nao temos total seguranGa do
diagnostico ndo podemos usar corticoide de uso Crbnico antes de fazer
um aspirado de MQ. Se tem leucemia, tem infiltrado de cels blastiCas.
Se nao tem leucemia, a MO Vai ser hipercelular, Com proliferaGao de
megacCariocitos. Ha hiperplasia megacCarioCitica! Marca da pUrpura,
prinCipalmente das pUrpuras agudas.

@ JA medula funciona normalmente e tenta Compensar 0 gue é destruido

periferiCamente.

@ Aspirado de MO - é bom para excluir [eucemia Aguda se é CrianGa. Se

é idoso, excluir mielodisplasia. Se tenho quadro purpurico puro, em
geral a marca da PTI é hiperplasia megacariocitica. Medula hipercelular,
prinCipalmente linhagem megacCariocCitiCa.

Na PTI crbnica — j§ exclui hepatites, fiz o FAN, linhagem eritroide
normal, leucograma hormal, hiperplasia megacCarioCitiCa. Se eu for tratar
— prednisona VO 1-2mg/kg/dia — ¢ semahas e observar a resposta. Apos ¢
semanas, podemos ter uma resposta Completa de plaquetas maiores de
100 mil ou respostas parCiais — se for parcCial, possO estender e tentar
mais um pouco. Se a remissao for cCompleta, posso ir reduzindo o
corticoide. Geralmente dose UniCa pela manha para respeitar O CicClo
Circadiano do corticoide.

Ex: paCiente com 50 @ 200 mil plaguetas — resposta parcial.

Nas pUrpuras Cronicas, a maior Chance de reCaida € na retirada do
corticoide. se 0 paciente njo responder, 3o adiante continuar com O
corticoide.

Qutros efeitos Colaterais do corticdide — Cushing, osteoporose,
diabetes, HA, etc.

Se 0 paciente tem reposta boa e guando tira O corticoide a plagqueta
VOIta a Cair — paciente € cortico-dependente.

Cortico-resistente > pacCiente que njo responde ao corticoide.

Para esses pacientes, 3 Opg3o terapéutica é qual???

Esplenectomia!!!

Pacientes com pUrpura crbniCa, n3o responsiva a0 tratamento,
indicamos esplenectomia!

Se o paciente tiver muitas recCidivas e fiCar dependente de doses altas
de corticoide, podemos indicar esplenectomia.

E se for Criah¢a cortico-resistente ou cortico-dependente?
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E indicado acima de 7 anos. Abaixo disso njo deve ser feito devido a
chance de sepse. Deve-se fazer imunizacao para haemophilus
influenzae, meningites menigococCias, hepatites e pneumoCcocCo.

A esplenectormis é feita como?

Ge é cortico-dependente — possO fazer corticoide, gamaglobulina
hiperimune — com issoO sobe O humero de plaquetas e fazemos a
esplenectomia.

E muito melhor fazer com gamaglobuling do que com altas doses de
corticoide. para pacientes que hao tem O recurso da gamablobulina, faz
apenas a trahsfusao.

Purpura pode remitir em qualquer tempo, prinCipalmente na Crianca.
Como é doenga imunologia, podemos usar algumas outras drogas
imunossupressoras Como CiClosporina, CiClofosfamida, etcC.

Se n3do responde nem a corticdide e nem a Sama-globulina, hdo tenho
seguranCa para operar, porgue se nao responder a esplenectomia, pode
fazer sangramento mMacCiCo. PossO tentar ColchiCina, danazol (hormbnio
faz ginecomastia em meninos e efeitos androgénicos nas meninas).

N3o devemos ter pressa em fazer esplenectomia ha CriahGa, porque ela
pode curar.

TRituximab — pode ser utilizado. Estao chegando mediCamentos hovos.
TMO em plrpura. Nao é de uso Clinico. Mas estao sendo estudados.

QO que é de uso clinico é gamaglobulina, transfusao de concentrado de
plaguetas, corticoide e esplenectomia.

N3o se assustar com sahgramento de CriahGas.




