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Purpura trombocitopéenico inmune

Introduccion

« Enfermedad hematoldgica mas frecuente en pediatria
e Ex idiopatico
e Descrito en 1735 por Sarlo

e 1890 Hallen: plaguetas disminuidas




Purpura trombocitopéenico inmune

Epidemiologia

 |[ncidencia 2-8 en 100000
* |gual frecuencia H:M
e /0% remite a los 6 meses, 90% al ano

e 5% evolucion recidivante

 Mayor frecuencia entre los 2 y 6 anos

e Mortalidad < 0,5%



Purpura trombocitopéenico inmune

Definiciones

* PTI de reciente diagnostico (ex agudo) J
\’
 PTI persistente: plaguetas <100000 entre 3 y 12 meses )
‘ A
e PTI crénico: evolucion > 12 meses e 1

 PTIl grave: hemorragias intensas

 Respuesta completa
 Respuesta parcial: 30000-100000 plaguetas, sin sangrado
 No respondedor: <30000 plaguetas



Purpura trombocitopéenico inmune

Fisiopatologia

 Peéerdida de autotolerancia

* Anticuerpos Ig contra glicoproteinas llb/llla e Ib

* Destruccion de la membrana de las plaguetas

 Inhibicion de la produccion de plaguetas (LT citotoxicos)



Purpura trombocitopéenico inmune

Cuadro clinico

* Presentacion dentro de 1 a 3 semanas luego de VRA
* Infecciones especificas: Rubéola, varicela, sarampion, VEB

e | as manifestaciones son variables, no siempre dependen del n° de plaquetas
* Petequias (no desaparecen), equimosis
 Hemorragias: gingivorragia, epistaxis, menorragia

* | as hemorragia digestivas e intracraneanas son raras







Purpura trombocitopéenico inmune

Laboratorio

* E|l hemograma muestra trombocitopenia ( < 100000)
* Plaguetas de mayor tamano (jovenes)
e La morfologia y los recuentos de GB y GR son normales

e Mielograma (no de rutina) hiperplasia megacariocitica DD con purpura
amegacariocitico (leucemia aguda, aplasia medular, anemia de fanconi)

* Solo en pti persistente: mielograma, VIH, VHC, helycobacter pylori, ANA,
APLA, LAC, ACA, inmunoglobulinas, estudio von Willebrand
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Tratamiento 5\ A ‘ﬁ

* Debe indicarse segun la intensidad del sangrado y no en base al recuento
plaguetario

 Hospitalizar a paciente con <20000 plaguetas, que presenten sangrado,
hemorragia incoercible, emergencias

 Con recuento > 20000 sin compromiso de otras series derivar a poli de
hemato, no usar farmacos im, aines, restriccion de actividad fisica, proteccion

gastrica si usa corticoides



Tratamiento

Corticoides

CORWCO.D‘S

¢ 70-80% responden @ - <

* Prednisona 0.5 a 2mg/kg/dia por 2 a 4 semanas o

e Pilar del tratamiento

* 4mg/kg/dia por 3 a 40 dias (maximo 60 mg)



Tratamiento

Inmunoglobulina endovenosa

 Respuesta en 80% de los pacientes, el 50% normaliza recuento
* Dosis de 0,8 a 1g/kg/dia iv, se puede repetir a las 24h

* Inmunoglobulina anti D



Tratamiento
Analogo TPO

* Eltrombopag (fenilhidrazona)

* Activa receptor TPO
* Induce estimulacion y diferenciacidon de megacariocitos
* Indicado en pacientes con pti cronico refractario a la esplenectomia

e Dosis 25mg/dia vo



Tratamiento

Esplenectomia

\2 E Seccion del bazo
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* Se debe postergar lo mas posible RS P Anerias
Vienas - =

e Poca claridad para indicar el momento optimo
* Riesgo de infeccion severa y sepsis (3%)
e Curacion 80%

e 2 semanas previo al procedimiento vacunar contra bacterias encapsuladas



Emergencia vital en PTI

Situaciones

 Hemorragia intracraneana
 Hemorragia gastrointestinal o ginecoldgica
* Epistaxis masiva incoercible

 Hemorragia pulmonar

 [rauma grave



Emergencia vital en PTI

Manejo

* Metil prednisolona 30 mg/kg/d (maximo 1g/dia) por 3 dias
 Gamaglobulina (0.8 - 1g/k/d) repetir ante falta de respuesta a las 24h
 TX de plaquetas 1U c/5kg

* Acido tranexamico 30-50 mg/kg/d ev

* Esplenectomia



Conclusiones

« Patologia clasica y frecuente en pediatria, no obstante el tema esta lejos de
estar zanjado

* Actualizacion permanente
* Aspectos desconocidos, como la imposibilidad de predecir la evolucion
e Importante controversia en PTI cronico y esplenectomia

« Excelente pronostico, independiente del manejo
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