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FISIOPATOLOGIA, DIAGNO’STICO E TRATAMENTO DA PURPURA
TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA: UMA REVISAO DE LITERATURA

Julia Souza Aradjo da Silva'; Franklin Emmanuel Brizolara Pereira Filho?
RESUMO

A Purpura trombocitopénica idiopatica € uma doenca autoimune, sem causa aparente, que
afeta diretamente as plaquetas causando uma trombocitopenia. Caracteriza-se por um
extravasamento do sangue dos vasos sanguineos pelas mucosas ou para a pele,
ocasionando manchas vermelho-arroxeadas pelo corpo que ddo nome a doenca. Este
estudo busca compreender como ocorre a fisiopatologia da doenca, de qual maneira é
feito o diagndstico e qual as formas de tratamento para 0s pacientes acometidos com a
purpura. Trata-se de uma revisdo bibliografica, utilizando como bases de dados
cientificos o Scientific Eletronic Library Online (SciElo) e sites oficiais, como
Ministério da Saude do Brasil, publicados entre 2009 a 2019. Foram selecionados 18
artigos e apds a leitura deles, permaneceram 8 artigos e um site oficial, que haviam
informacBes importantes e necessarias para a construcao desse estudo. Concluimos, com
esse trabalho, que ndo existe um exame especifico para o diagndstico da Purpura
trombocitopénica idiopatica, tendo que ser feito por critérios de exclusdo, utilizando
hemograma e andlise do sangue periférico do paciente e que é necessario haver mais
estudos acerca desse tema, pois existem poucos estudos recentes.

PALAVRAS-CHAVE: Purpura; Hematologia; Trombocitopenia.

ABSTRACT

Idiopathic thrombocytopenic purpura is an autoimmune disease with no apparent cause
that directly affects the platelets, causing thrombocytopenia. It is characterized by an
extravasation of blood from the blood vessels through the mucous membranes or into the
skin, causing purplish-red spots on the body that give the disease its name. This study
seeks to understand how the pathophysiology of the disease occurs, how the diagnosis is
made, and what are the forms of treatment for patients affected by purpura. This is a
literature review, using as scientific databases the Scientific Electronic Library Online
(SciElo) and official sites such as

Ministry of Health of Brazil, published between 2009 and 2019. Eighteen articles were
selected and after reading them, 8 articles and one official website remained, which had
important and necessary information for the construction of this study. We conclude, with
this work, that there is no specific test for the diagnosis of Purpura thrombocytopenic
purpura, having to be done by exclusion criteria, using CBC and peripheral blood analysis
of the patient and that it is necessary to have more studies on this subject, because there
are few recent studies.

KEYWORDS: Purpura; Hematology; Thrombocytopenia.
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1. INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica idiopatica (PTI) € uma doenca de carater autoimune,
geralmente benigna, e sua causa ainda se mantém desconhecida. Caracteriza-se por uma
trombocitopenia (baixa contagem de plaquetas), o que leva o paciente a ter complicacdes
na coagulacdo do sangue, gerando quadros de hemorragia. (Ministério da Saude, 2019).

A PTI pode ser dividida em duas formas: a purpura trombocitopénica idiopéatica
aguda, mais comum em criangas com idades entre 2 e 6 anos, com sintomas que podem
aparecer a partir da infeccdo por uma doenca viral como a varicela, nessa forma, costuma
ser autolimitada e desaparece de forma espontdnea. Na segunda forma, a pulrpura
trombocitopénica idiopatica cronica pode atingir pessoas de qualquer faixa etaria, porém
em adultos e no sexo feminino ha mais incidéncia, e ndo esta associado a uma infeccao
viral, os sintomas podem durar de 6 meses a muitos anos, pois raramente a cura acontece
com espontaneidade (OKAZAKI, 2009. KRETTLI, 2011).

Esse quadro trombocitopénico advém da producdo de anticorpos, capazes de se
aderirem as plaquetas, desenvolvendo uma resposta contra 0 proprio organismo, nesse
processo, acontece uma quebra da tolerancia imunoldgica, provocando a doenca
autoimune. (AL-MULLA, 2009).

Para compreender a complexidade da Purpura Trombocitopénica Idiopética, é
necessario aprofundar os conhecimentos acerca dessa doenca, para que assim a
comunidade cientifica detenha maiores competéncias para lidar com esse tipo de
comorbidade na sociedade, focando seus esforcos no manejo de terapias para as pessoas
afetadas com a PTI e melhorando assim a qualidade de vida dos pacientes. Diante disto,
este estudo tem como objetivo contextualizar a fisiopatologia da PTI, compreender como

é feito o diagndstico da doenca e quais as possiveis formas de tratamento.



2. METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao bibliogréafica, em que foi realizado um levantamento de dados na
base de dados cientificos Scientific Eletronic Library Online (SciElo) e o site oficial do
Ministério da Saude, no periodo de janeiro a abril de 2023. Como descritores foram
utilizados: Parpura Trombocitopénica Idiopéatica, Trombocitopenia, Diagnostico.

Na selegcdo dos artigos foram considerados os critérios de inclusdo, considerando os
artigos publicados entre 2009 e 2019, em lingua portuguesa. Foram excluidos artigos em
lingua estrangeira e artigos que nao tem relacdo direta com a tematica estudada.

Foram selecionados 18 artigos relacionados a Pdrpura trombocitopénica idiopatica,
doencas plaquetéaria e autoimunes. Apds uma leitura na integra, permaneceram 8 artigos
e um site oficial, sendo ele Ministério da Salde, que permitiram a discussdo sobre a

fisiopatologia, os métodos de diagnostico e tratamento da PTI.



3. RESULTADOS E DISCUSSOES
Dos artigos, 8 obtiveram dados importantes para responder o objetivo deste estudo, que

foram organizados no quadro abaixo seguindo o critério de ordem alfabética.

Quadro 01: Distribuicéo de referéncias, destacando autores, ano, objetivos e conclusdes.

Autor, ano
ALL-MULLA, N. A, 2009

DELGADO, R. B.; VIANA,
M. B.; FERNANDES R. A. F.,
2009

GIL, W. R., 2015

Objetivos

Definir o padrdo da PTI
(aguda/cronica) e descrever 0s
sintomas e caracteristicas
clinicas em criancas menores
de 14 anos em uma sociedade
arabe;

Definir a frequéncia dos
quadros clinicos da PTl e a
associagdo com contagem de
plaguetas, taxa de resposta a
esplenectomia e  fatores
preditivos do desfecho e da
evolucdo para cronicidade.

Atualizar o0s conhecimentos
sobre a fisiopatologia, o
diagndstico e o tratamento da
plrpura trombocitopénica
imunoldgica (PTI).

Concluséao

Das criangas estudadas (50),
62% foram diagnosticadas com
aforma aguda da doenca e 36%
com a PTI cronica. Os
sintomas clinicos mais comuns
de ambas as formas da PTI
foram petéquias, feridas e
sangramentos. O histérico de
infeccdo viral foi comum, tanto
na PTI crbnica quanto na
aguda. 68% das criangas
apresentaram baixa contagem

de plaguetas e 22%
apresentaram sangramento
nasal.

Foram pesquisados prontuarios
de 187 pacientes, sendo 59,4%
meninas. Histérico de infeccio
prévia ao diagnéstico da PTI
foi relatada em um terco dos
Casos. Manifestacdes
hemorragicas foram descritas
em 177 casos (94.7%). Qito
pacientes encontravam-se
assintomaticos o diagndstico
sendo baseado no achado de
trombocitopenia isolada no
hemograma. Evoluiram como
PTI aguda 123 pacientes
(70,7% dos casos) e como PTI
cronica 51 (29,3%). Dos 187
pacientes em estudo, 47
realizaram a esplenectomia, 19
meninos e 28 meninas. Apds a
esplenectomia, 35 pacientes
estavam em remisséo, seis com
doenca em atividade, cinco
possuiam uma plaquetometria
e houve um dbito.

A PTI é uma doenca
autoimune, no qual o corpo
passa a produzir uma resposta
imune contra as proprias
plaquetas. O diagndstico é feito
pela analise da lamina de
sangue periférico do paciente e
com o resultado  do



KRETTLI, W. S.
C., 2011

OKAZAKI, E., 2015

OLIVEIRA, V. L., 2010

SANTANA, L. M., 2014

SHANMUGAM, S. G., 2019

Pontuar a etiopatogénese,
diagnodstico e tratamento da
plrpura trombocitopénica
idiopatica em adultos.

Revisar as
plaquetarias.

doencas

Analisar a aplicacdo do termo
de consentimento livre e
esclarecido na pratica dos
médicos que trabalham no

Hospital ~ Universitario  da
Universidade  Federal  de
Sergipe.

Revisar dos ultimos consensos
de tratamento da purpura
trombocitopénica idiopatica na
ASH 2011 e o International
Working Group de 2009,
baseada em casos clinicos.

Nesse estudo, foi observado
um relato de caso que se
apresentou um caso de purpura
trombocitopénica trombotica
com uma breve revisdo de
literatura.

hemograma. Seu tratamento é
feito por uso de corticoides e
IVIg, e vai depender do curso
clinico do quadro do paciente.

O diagndstico da PTI é de
excluséo e se baseia no achado
da plaquetopenia isolada; curso
clinico é variavel; o tratamento

varia de acordo com a
apresentacao; a forma
assintomatica ndo  requer

tratamento; a forma grave
exige tratamento emergencial
com transfusdo de plaquetas
associada a imunoglobulina
endovenosa e pulsoterapia com
corticoide.

A PTI é uma doenca
hemorrégica, caracterizada
pela ocorréncia da
trombocitopenia de forma
cronica ou recorrente em
adultos.

Ap0s a andlise de contetdo das
falas dos médicos, foi
constatado que no Hospital
Universitario ndo é utilizado o
termo de consentimento na
pratica. Ao final da pesquisa,
foi implantado no HU um novo
servico, onde foi implantado o
termo de consentimento como
rotina.

O principal objetivo do
tratamento da PTI é atingir um
nivel seguro na contagem de
plaguetas, ndo necessariamente
normalizd-lo. O tratamento de
primeira linha consiste na
observacdo, no uso de
corticoide, IGlg ou
imunoglobulina anti-D.

A pulrpura é uma emergéncia
hematolégica e um desafio
diagnostico. O fator essencial
para a sobrevivéncia e
qualidade de vida do doente é o
diagnbstico e o tratamento
adequados.

3.1 APRESENTAQAO CLINICA E SINTOMAS
APTI é uma desordem primaria da hemostasia, e 0s sintomas podem ocorrer na forma
de hemorragias, tanto cutaneas, em forma de petéquias e equimoses, quanto nas mucosas,

como a gengival e, no caso das mulheres, a menstruacdo excessiva (KRETTLI, 2011).



Os sintomas da PTI sdo caracteristicas da alteracdo da hemostasia primaria,
principalmente sangramentos em regides cutaneomucosas. Pode ser observado no
paciente petéquias, purpuras (manchas roxas e avermelhadas que aparecem na pele),
epistaxes, sangramentos na gengiva, sangramentos em trato gastrointestinal, genituario,
sangramento conjuntival e sangramento na cavidade oral. Apesar de ser menos comum,
pode ocorrer hemorragia em sistema nervoso central, porém é um sintoma mais grave.
(OKAZAKI, 2009)

A gravidade da doenca vai ser definida pela intensidade da trombocitopenia e de
outros fatores, como idade do paciente e outras comorbidades que ele possa ter. O
paciente pode ser totalmente assintomatico, podendo ter como Unico indicativo da doenca
a alteracdo do numero da contagem global de plaquetas (Ministério da Saude, 2019).

3.2 FISIOPATOLOGIA

E uma doenca imunomediada onde as plaquetas sdo opzonizadas por anticorpos e
destruidas pelos fagécitos do sistema endotelial. As plaquetas opsonizadas se ligam as
células que apresentam antigenos (macrofagos ou células dendriticas) e sdo fagocitadas e
destruidas. As células que apresentam 0s antigenos aumentam a resposta imune inicial,
que expressa novos peptideos na superficie e comegam a propagacdo dos clones das
células T CD4-positivas. Os receptores de imunoglobulina # que reconhecem 0s
antigenos também sdo levados a proliferar e a sintetizar anticorpos antiglicoproteina
(DELGADO; VIANA; FERNANDES, 2009).

Para Krettli (2011), a destruicdo plaquetaria acontece principalmente no baco, e na
maioria dos casos é causada pela producdo de IgG pelos linfocitos 8. Esses anticorpos
responsaveis pela destruicao plaquetaria estdo presentes em 50% a 70% dos pacientes, 0
gue pode indicar a necessidade da descoberta de outro tipo de mecanismo de destruicao.
Estéo inclusos os casos de infecgBes virais nas quais 0s anticorpos antivirais podem
promover uma infec¢do cruzada com as glicoproteinas, causando anormalidades na
resposta imune, podendo levar & producdo de auto anticorpos.

No ser humano, o nimero plaquetério é definido pelo equilibrio entre a producéo e a
destruicdo das plaquetas. Na patogénese da PTI, o que existe, na verdade, € uma
combinacdo entre a interrupcdo da producédo e a destruicdo plaquetaria (SANTANA,
2014).

3.3 DIAGNOSTICO



Ainda ndo existe um exame com sensibilidade suficiente nem especificidade para o
diagnédstico da PTI, sendo necessario ser feito por critérios de exclusdo. Além da
avaliacdo do histérico do paciente e exame fisico, também é necessario ndo haver
nenhuma outra condi¢do que cause a trombocitopenia, como 0 uso de medicamentos,
doencas infecciosas e doencas genéticas. A confirmacdo vem através do exame de
hemograma completo e esfregaco sanguineo, quando existe nestes a presenca da
trombocitopenia isolada (menos de 100.000 plaguetas /mm3) e a falta de alteracdo nas
outras series do hemograma (KRETTLI, 2011. Ministério da Saude, 2019)

Para excluir outras doencas malignas, como a leucemia, linfomas e sindromes
mieloplésicas, é necessario fazer o aspirado e bidpsia da medula déssea, mas nao
esquecendo que a parte mais importante para a conclusdo do diagndstico e de um
hemograma completo, o esfregaco sanguineo de sangue periférico também deve ser
observado ao microscopio. Em coletas feitas em tubos com EDTA, acontece uma reacédo
onde anticorpos naturais ficam contra o complexo GP I1b/llla, isso ocorre por conta do
coagulante, e faz com que aconteca uma aglutinacdo plaquetaria. No aparelho que faz a
contagem e produz o resultado do hemograma, essas aglomerac@es plaquetarias podem
ser lidos como leucécitos, o que pode levar a um falso diagndstico. Uma das formas
existentes para um resultado mais realista das plaquetas € utilizar um tipo de tubo
alternativo para a realizacdo do exame (citrato de sodio ou heparina), pois esses
anticoagulantes ndo entram em contato com 0s anticorpos naturais e ndo formam os
aglomerados, executando assim um exame com o resultado mais preciso. (OLIVEIRA,
2010. OKAZAKI, 2009)

Quando a contagem de plaquetas abaixo de 100.000/mm3, juntamente com
manifestacdes clinicas como hemorragias e sem alteracBes nos outros segmentos do
exame de hemograma, é o achado essencial para o diagnéstico da PTI. (DELGADO;
VIANA; FERNANDES, 2009).

3.4 TRATAMENTO

Segundo o Ministério da Saude (2019), a escolha do tratamento da PTI é indicada
conforme os trés grandes grupos: Criancas e adolescentes, adultos e doenca refratéria.

O objetivo da terapia para a PTI é manter um nivel plaquetario seguro e reduzir 0s
riscos do sangramento grave, evitando o tratamento desnecessario em pacientes que
apresentam trombocitopenia leve e moderada e que sejam assintomaticos. Sendo assim,

a necessidade de intervengdo é conduzida pelo acompanhamento dos sintomas de



sangramento e pela contagem das plaquetas. E recomendado aos pacientes a restri¢ao de
atividades fisicas, principalmente esportes de contato. E recomendado, também, a
restricdo de medicamentos que tenham atividade antiplaquetaria como éacido acetil-
salicilico e anti-inflamatdrios ndo esteroides. (OKAZAKI, 2009. Ministério da Saude,
2019).

Os pacientes com trombocitopenia leve a moderada (30.000 — 50.000/mm3) e
assintomaticos, a doenga tende a seguir um curso benigno e ndo existe a necessidade de
tratamento. Ja os pacientes com trombocitopenia grave (<20.000/mm3 ou com
sangramentos) é necessario iniciar a farmacoterapia. (Ministério da Saude, 2019.
KRETTLI, 2011).

3.41 TRATAMENTO EM CRIANCAS E ADOLESCENTES

Em criancas, a PTI é geralmente desencadeada ap6s uma doenca infecciosa. O
tratamento consiste em observacdo clinica e laboratorial, com a contagem de plaquetas,
quando ndo ha evidéncia de sangramento ou apenas as manifestagdes cutdneas como
petéquias e hematomas. Quando ocorrem sangramentos, contagem baixa de plaquetas ou
fatores psicossociais e questdes de autoimagem, pode haver a necessidade de indicar o
tratamento com farmacos. (Ministério da Saude, 2019).

Farmacos corticoides sdo a primeira linha de tratamento, sendo indicados como
tratamento inicial de criancas que estejam tendo sangramentos sem repercussao clinica
significativa. A Imunoglobulina humana intravenosa (I\VIg) proporciona uma
recuperacdo mais rapida da trombocitopenia e € sugerida para pacientes com casos de
sangramento mucoso mais grave (gengivorragia volumosa ou sangramento do trato
digestivo e urinario), em alguns casos a esplenectomia é esporadicamente necessaria,
sendo recomendada apenas para criancas que apresentem a forma persistente e cronica da
doenca, sendo avaliado a questdo do risco e beneficio que se resulta do procedimento.
(Ministério da Saude, 2019)

3.42 TRATAMENTO EM ADULTOS

O tratamento medicamentoso sé é aconselhado para pacientes com trombocitopenia
grave (abaixo de 20.000 plaquetas/mm3) ou aqueles com sangramento associados a
trombocitopenia. A escolha para o tratamento inicial da PTI é a pulsoterapia com
corticosteroides, porque reduzem o sangramento independente do aumento das plaguetas,

pois os corticoides agem diretamente nos vasos sanguineos. Existem varios esquemas de



tratamento, mas ndo ha evidéncias que algum sobressaia quando se trata de eficacia. Em
adultos, o tratamento pode ser iniciado com prednisona oral, 1mg/kg em uma Unica dose
por dia e geralmente os pacientes comegam a apresentar resposta dentro de uma a duas
semanas. (KRETTLI, 2011)

A permanéncia do tratamento com prednisona sera determinada pela eficacia da
resposta e ird4 ser observado se o nivel de plaquetas se mantém estavel. Embora os
corticoides apresentem um tratamento mais responsivo, é necessario que haja a
diminuicdo gradual, pois, os efeitos adversos aparecem rapidamente. A Imunoglobulina
humana intravenosa (IVIg) proporciona uma recuperacdo mais rapida da
trombocitopenia e é sugerida para pacientes com casos de sangramento mucoso mais
grave (gengivorragia volumosa ou sangramento do trato digestivo e urinario). (Ministério
da Saude, 2019.)

A esplenectomia é a escolha quando héa a falha nos outros tipos de tratamento, pois é

0 método mais previsivel para obter uma remissdo durdvel. (Ministério da Saide, 2019.)

343 TRATAMENTO DA DOENCA REFRATARIA

Pacientes com doenca refrataria sdo aqueles que ndo apresentaram eficacia com a
esplenectomia ou houve a contraindicacdo deste e apresentem também trombocitopenia
grave (<20.000 plaquetas/mm3) e que estejam apresentando sangramento suficiente para
ter a necessidade de outro tipo de tratamento (Ministério da Saude, 2019).

Quando o paciente tem PTI refrataria, é recomendado que sejam tratados inicialmente
com azatioprina ou ciclofosfamida, que sdo farmacos nos quais existem uma maior
experiéncia com seu uso e com o controle de efeitos adversos. Na presenca de falha desses
agentes, é necessario iniciar o tratamento com danazol, que é um esteroide sintético, age
como supressor da hipofise anterior. Seu uso ndo é recomendado em criangas e
adolescentes pré-plberes, pois pode haver uma acgdo de virilizagdo. A vincristina é
reservada apenas nos casos de falha terapéutica ou refratariedade aos demais agentes
farmacoldgicos (Ministério da Saude, 2019. KRETTLI, 2011).

4. CONSIDERACOES FINAIS



Diante do que foi apresentado nesse estudo, pode ser observado que a Pdrpura
Trombocitopénica Idiopatica (PTI) é uma doenca autoimune que ocorre com raridade,
onde existe trombocitopenia (ou plaquetopenia), pois sdo destruidas pelo proprio
organismo do individuo, mais especificamente no baco.

Por ndo existir nenhum exame com especificidade suficiente para identifica-la, sua
descoberta € feita, além do historico clinico e exame fisico do paciente, através do
hemograma completo, com a presenca da baixa contagem isolada de plaquetas no sangue.

O curso clinico da doenca varia, porque apesar de ser benigna e haver formas
assintomaticas, também podem haver formas graves, com hemorragias potencialmente
fatais. Seu tratamento € feito com o objetivo de aumentar a qualidade de vida do portador,
sendo feito por corticosteroides, Imunoglobulina Humana Intravenosa (1VIg) ou, em
casos mais severos, a esplenectomia (retirada parcial ou total do bago). O tratamento em
adultos é variavel e vai depender de como a doenca se manifesta no individuo.

Apos a pesquisa, foi constatado uma dificuldade em encontrar estudos recentes sobre
0 assunto, sendo nitido a necessidade de existir um olhar mais atento a essa doenca e de
suma importancia existir mais estudos voltados sobre esse tema, pois é necessario ter uma
maior precisao no momento de realizar o diagndstico e um melhor manejo no tratamento
do paciente, além de contribuir para a comunidade cientifica e colaborar para o
conhecimento da populacéo académica.
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