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O objetivo deste trabalho foi determinar a frequéncia dos quadros clinicos da parpura
trombocitopénica imune e sua associa¢do com contagem de plaquetas, taxa de resposta
a esplenectomia e fatores preditivos do desfecho e da evolucdo para a cronicidade.
Realizou-se estudo retrospectivo com 187 criangas diagnosticadas no Hospital das
Clinicas da UFMG, entre 04/1988 e 12/2001. Quadros assintomaticos e leves corres-
ponderam a 76% do total. Hemorragias exclusivamente cutaneas ocorreram em 96%
dos casos sintomaticos. A gravidade dos sintomas associou-se a intensidade da
plaquetopenia. Evolugéo aguda foi apresentada por 123 pacientes (70,7%) e cronica
por 51 (29,3%). A apresentacao insidiosa (26,2%) associou-se a um maior nimero de
esplenectomias (p=4x107), a uma menor taxa de resposta a corticoterapia (p=0,003)
e constituiu-se, juntamente com a auséncia de resposta a corticoterapia (p<1x107), em
fator preditivo da cronicidade (p=1x107). Taxa de resposta de 74,5% foi alcancada
com a esplenectomia. Remisséao foi o desfecho final em 80,2% dos pacientes. Foram
preditivos de remissao final: género masculino (p=0,02), nimero baixo de plaquetas
ao diagndstico (p=0,004), resposta a corticoterapia (p=0,003) e ocorréncia de uma
primeira remissdo (p<1x107). Confirmou-se que a doenga na crianca é benigna e
autolimitada. Houve associacdo entre gravidade dos sintomas e intensidade da
plaquetopenia. Constituiram-se fatores preditivos da cronicidade: apresentacao insi-
diosa e auséncia de resposta a corticoterapia. Constituiram-se fatores associados a
remissao final: género masculino, nimero mais baixo de plaquetas ao diagndstico,
resposta a corticoterapia inicial e ocorréncia de uma primeira remisséo. Rev. Bras.
Hematol. Hemoter. 2009;31(1):29-36.
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Introducéo de 4 a8 casos por 100 mil criangas por ano. Usualmente, €
uma doenca benigna, autolimitada e ocorre em criangas pre-

A purpura trombocitopénica imune ou idiopética ou viamente sadias, com um pico entre 4 e 8 anos de idade.*?
imune primaria(PT1) éumadas doencas hemorragicas adqui- A PTI éumadoencaimunomediadanaqual asplaquetas

ridas mais comuns da inféncia, ocorrendo numa frequéncia sd0 opsonizadas por autoanticorpos e destruidas pelos
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fagocitos do sistemareticuloendotelial. A trombocitopenia
vista na PTI resulta do aumento do clearance plaquetério
no bago e no figado. Mais de 80% dos pacientes com PTI
tém anticorpos reativos as glicoproteinas da superficie
plaguetéria, principalmente asglicoproteinas|ib-111a, 1a/l g,
oulb/IX.2

As plaquetas opsonizadas ligam-se as célul as apresen-
tadoras de antigenos — macréfagos ou células dendriticas —
e sdo fagocitadas e destruidas. As células apresentadoras de
antigenos amplificam arespostaimuneinicial —determinant
spreading — expressando novos peptideos na sua superficie
einiciando aproliferacdo declonesdecélulas T CD4-positi-
vas. Os receptores de imunoglobulinadas células B que re-
conhecem os antigenos plagquetarios sdo também induzidos
aproliferar easintetizar anticorpos antiglicoproteina*

O diagndstico da PTI recai naexclusdo de outras cau-
sas de trombocitopenias. As chaves para o diagnéstico sdo
ahistéria e o exame clinico, 0 hemograma completo e uma
andlise do esfregagco de sangue periférico.® A contagem
plaguetariamenor que 150x10%L , associadaamanifestagdes
clinicas exclusivamente hemorrégicas, sem outras ateragdes
do hemograma e do coagulograma, é o achado laboratorial
essencial para o diagnostico.®

A PTI aguda, deinicio stbito, ocorre principamente na
infanciae, muitas vezes, sucedeaumainfeccdo viral ou vaci-
nacdo. A maioria das criancgas afetadas ndo necessita trata-
mento medicamentoso, sendo que 80% a 85% dos casostém
resolucéo espontanea da doenca dentro dos primeiros seis
meses do diagndstico. Cercade 15% a 20% persistem trombo-
citopénicas por mais de seis meses—formacronica— que se
assemelha a doenca nos adultos. A PTI crénica na crianca
tem umaincidénciaestimadade 0,46 por 100 mil criangas por
ano.” Estudos recentes tentam comprovar que mudangas no
sistemaimune ocorridas com o avancar daidade contribuem
para as anormalidades observadas na PTI cronica®

A criancacom suspeitade PTI, quaseinvariavelmente
trilhaum de dois caminhos até chegar ao hematologista. Ela
chegaaumaunidade de Pronto Atendimento hospitalar apre-
sentando as manifestagdes hemorragicas dadoenca: epistaxe,
gengivorragia, sangramento do trato gastrointestinal ou, ra-
ramente, hemorragia cerebral, cujaincidénciatem sido esti-
madaentre 0,1% a1%.%%° Alternativamente, o paciente éen-
caminhado pelo pediatra, que observa petéquias e equimoses
ou trombocitopeniano hemograma, durante consultaderoti-
na. O encaminhamento "plaquetopenia a esclarecer" éclas-
sico no ambulatério de hematol ogia pediatrica.

A despeito da dtafrequénciada PTI naclinica hema-
tol 6gica pediatrica e do diagnostico facil erelativamenteré-
pido, o seu manejo clinico ainda carece de consenso, especi-
almente nas questdes que sereferem a: realizagdo do mielo-
grama, hospitalizac&o, tratamento e escolha da terapéutica
inicial.! As abordagens clinicas correntes, ainda que sob a
tutelade protocol osinternacionais, baseiam-se em experién-
cias pessoais, estudos de casos ndo controlados ou ensaios
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clinicosrandomizados com curto periodo de seguimento, nos
quais a contagem plaquetaria é a Unica variavel considera-
da.2 A adesdo aestes protocolostambém évariavel e, muitas
vezes, a pratica diverge completamente do estabelecido ou
sugerido.®

Este estudo tem como objetivos caracterizar, de acordo
com a experiéncia do Servico de Hematologia do Hospital
das ClinicasdaUFMG, ahistorianatural, aapresentagdo e 0
mangjo clinico da PTI da crianca; determinar a frequéncia
dos quadros clinicos graves, moderados, leves e assinto-
maéticos, e correlacioné-| os com as respectivas contagens de
plaquetas; determinar os fatores preditivos da resposta a
esplenectomia, do desfecho — remissdo ou atividade — e da
evolucdo paraacronicidade.

Casuistica e Método

Foram selecionados para revisdo prontuarios de paci-
entes de até 16 anos completos, com quadro clinico de pur-
pura, que foram submetidos ao mielograma no Servigo de
Hematol ogiado Hospital das ClinicasdaUFMG, no periodo
deabril de 1988 adezembro de 2001, e cujosresultadosforam
considerados "normais’ ou descreviam apenas hiperplasia
megacariocitica. Foram excluidos osresultados conclusivos
para: calazar, leucemia aguda, anemia aplasica, IUpus erite-
matoso sistémico e sorologiapositivaparaHI V.

Dados clinicos e laboratoriais de 187 pacientes foram
coletados nos respectivos prontudrios e o seguimento atua-
lizado para 162 criangas até junho de 2004. Em 25 criangas, a
atualizacdo ndo foi possivel, sendo utilizados os dados co-
Ihidos em estudo preliminar (Fernandes RAF et al., Tema
livre, XVI1 Congresso do Colégio Brasileiro de Hematol ogia,
1999).

A titulo de uniformizacéo das informagdes, foram
adotados alguns conceitos nem sempre utilizados nalitera-
tura:

» Trombocitopenia ou PTI em atividade: plaquetas
<100x1C°/IL.

 PTI aguda: trombocitopeniacom remissédo dentro de
Sei's meses.

* PTI crénica: trombocitopenia persistente por maisde
Sei's meses.

 Remissao: duas contagens plaquetérias consecutivas
comnumero de plaquetas>100x10°%L.

» Data daremissao: a data correspondente a primeira
de duas contagens consecutivas de plaquetas >100x10%/L.

* Remisso espontanea: remissdo estando o paciente
sem uso de medicamentos ha pelo menos seis meses.

 Recaida: todo episodio de queda do nimero de
plaguetas<100x10%/L.

O inicio da PTI foi considerado subito quando as
manifestagdes clinicas surgiram até duas semanas antes do
diagnostico; insidioso, quando esse periodo foi superior a
duas semanas.
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 Quanto aformade apresentacao clinica, ignorando a
contagem de plaquetas e tomando emprestados os concei-
tos sugeridos por Bolton-Maggs e Moon®®, aPTI foi classi-
ficadaem:

1. Assintomatica: auséncia de manifestagdes clinicas;

2. Leve: hematomas e petéquias, epistaxe discretae
ocasional, pequena ou nenhuma interferéncia navida di-
&g

3. Moderada: manifestagBes cutneas maisgravescom
algumas|esBes de mucosa, epistaxe ou menorragiade mane-
jomaisdificil;

4. Grave: episodioshemorragicos, epistaxe, menorragia
e/ou melena, requerendo internac&o hospitalar e/ou transfu-
s80 sanguinea; manifestactes hemorragicas que afetam se-
riamente a qualidade de vida do paciente.

A possivel associagdo entre variaveis nominais foi
verificada pelo teste do qui-quadrado, com a corregdo de
Yates. Quando o valor esperado numa das casel as de tabela
de contingénciafoi menor que 5, utilizou-se o teste exato de
Fisher. Quando umadas variaveisnominaisfoi estratificada
em trés ou mais categorias foi utilizado o teste do qui-qua-
drado de tendéncia para verificar a associagdo com outra
varidvel nomind.

A distribui¢o ndo-normal de valores de umavariavel
continua foi comparada utilizando-se o teste de Kruskal-
Wallis. Semprequeavariavel continuaapresentou distribui-
¢do normal, as médias foram comparadas com o teste t de
Student.

As criangas que se encontravam com doencaem ativi-
dade e seguimento inferior a seis meses, na data da Ultima
contagem de plaguetas, foram excluidas daandlise estatisti-
cade associacdo entre o desfecho clinico e outras variaveis
clinicaselaboratoriais. Em todos ostestes estatisticos, utili-
zou-seaprobabilidade deerro afap < 0,05 parase descartar
a hip6tese nula subjacente ao teste empregado. A pesquisa
foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
(Parecer 142/02).

Resultados

Foram pesqui sados prontuérios de 187 pacientes, sen-
do 59,4% meninas. As idades variaram de 2 meses a 15,7
anos (medianade 6,2 anos).

Historia de infeccdo prévia ao diagndstico da PTI foi
relatada em um terco dos casos.

Manifestagdes hemorragicas foram descritas em 177
casos (94,7%). Oito pacientes encontravam-se sem sinaisou
sintomas, sendo o diagndstico baseado no achado casual
de plaguetopeniaem hemograma. Essainformac&o néo esta-
varegistrada em dois prontuarios. Dos 177 pacientes, 103
(58,2%) apresentaram apenas um tipo de manifestacdo
hemorréagica: 99 somente manifestacfes cuténeas (petéquias
€ equimoses) e quatro apenas hemorragias mucosas (epistaxe
egengivorragia). Os demais 74 casos sintomati cos apresen-
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taram a associacéo de duas ou mais manifestacbes hemor-
ragicas. A associacao mais frequente foi a de manifestagbes
hemorrégicas cutaneas e epistaxe, em 25 casos (33,8%).
Hemorragia do trato gastrointestinal ocorreu em 16 pacien-
tesedo trato genitourinario em 15, ambas sempre associadas
a outras manifestagdes hemorragicas. Apenas um paciente
apresentou hemorragiaintracranianae estafoi consequéncia
detraumatismo craniano.

O examefisico néo detectou alteractes al ém das mani-
festagbes hemorragicas em 151 pacientes. As alteraces de-
tectadas nos 36 pacientes restantesforam: linfadenomegalia,
hepatomegalia, hepatoesplenomegalia e alteractes diversas
como sinais de choque hipovolémico, dispnéia, prostracao,
tiragem intercostal e alteragdes dismorficas.

Quanto a gravidade das manifestacGes hemorragicas,
9,2% foram classificados como graves, 15,1% como modera-
dos, 71,4% como leves e 4,3% eram assintométi cos.

O nimero de plaquetas ao diagndstico estavaregistra
do em 182 prontudriosevariou de 0 a96x10%L, com mediana
de13x10%L (Figural).

A relagéo entre gravidade dos sintomas hemorrégicos
e a contagem de plagquetas a apresentacdo inicial da PTI é
ilustradanaFigura?2.

A PTI seiniciou de forma stubita em 134 pacientes
(71,7%) edeformainsidiosaem 49 (26,2%), Tabelal. Oinicio
da doenca ndo foi especificado em quatro prontuarios.
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Figura 1. Nimero de plaquetas ao diagnéstico (x10°L) em 182
criangcas com Purpura Trombocitopénica Imune
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Figura 2. Gravidade clinica do sangramento, segundo Bolton-

Maggs®3, e contagem de plaquetas ao diagndéstico em 182 criancas
com Purpura Trombocitopénica Imune
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Tabela 1. Caracteristicas da PT| quanto a forma de apresentagao

esplenectomizados daquelesnosquaisela

Apresentacéo Apresentacéo Valores  héofoi indicada. A apresentacdo insidio-
subita insidiosa dep sa foi significativamente mais frequente
Ntmero de pacientes 134 49 nos que necessitaram de esplenectomia
Tempo de seguimento 0221352 09a1453 (Tabela 1) e naqueles classificados como
(meses) (mediana 11,8) (mediana 43,1) portadores de PTI cronica (Tabela 2). A
Sexo (mascffem) 61(455%) /73 (545% 13 (265%) /36 (735%) 0003 | dadeaesplenectomiavarioudel,2als,z
anos (medianade 9,7 anos). Qito pacien-
Idade (anos) 0a 4 54/60 (90%) 6/60 (10%) 0003  tes(17%)foram esplenectomizadosantes
4a8 39/57 (68,4%) 18/57 (31,6%) de completarem 5 anos deidade.
8a10 13/23 (56.5:/6) 10/23 (43.5:/6) O tempo de seguimento apés a
>10 20/43 (85,1%) 1543 (34.9%) esplenectomia variou de 2 dias a 3 anos,
Manifestagdes clinicas: com medianade 1 ano e 9 meses. Ao tér-
Assintomaticos 4 (3%) 3 (6%) ns. mino do seguimento, 35 pacientes (74,5%
Leves 95 (71%) 36 (74%) dos esplenectomizados) estavam em re-
Moderados 20 (15%) 7 (14%) S esprer e
Graves 14 (11%) 3 (6%) miss8o, sais (12,8%) com doencaem ativi-
dade, cinco (10,6%) possuiam umaudnica
Esplenectomia 20 (15%) 26 (53%) 4x107 plaquetometria>100 x 10%L e, portanto,
Resposta a esplenectomia " (55%) " (42,3%) ns. sem critério para remissio e ocorreu um
Corticoterapia 109 (81,3%) 40 (81,6%) ns.  Obito (2,1%). Dos 35 pacientes esple-
Resposta a corticoterapia 77 (70,6%) 17 (42,5%) ooz  Mectomizados que atingiram a remissio,
) 33 néo necessitaram de terapéutica adici-
Recaidas 28 (21%) 18 (37%) 005 onal posterior. A contagem de plaguetas
Curso clinico* , > 300x10%L, no intervalo de 7 a99 dias
Agudo 102 (76,1%) 19 (38,8%) 1x107  pés-esplenectomia, constituiu-se em fa-
Crénico 21 (15,7%) 29 (59%) o o~ :
- tor preditivo para aremisséo de 18 paci-
Desfecho clinico final t d ad . .
Remiss&o 111 (82,8%) 36 (73,5%) 0006  ENtES, quando comparados aos Seis paci -
Atividade 6 (4,5%) 9 (18,4%) entes nos quais a doenca encontrava-se
Plag > 100 x 109L, sem 10 (7,5%) 4(8,1%) em atividade (p = 0,006).
critério de remisséo O tempo de seguimento para as
Obito 1(0,8%) 0

criancasqueforam consideradasemremis-

n.s.: nao significativo

* Treze pacientes excluidos devido ao tempo de seguimento inferior a seis meses
1 Seis pacientes excluidos devido ao tempo de seguimento inferior a seis meses

O curso clinico foi estudado em 174 pacientes. Os da-
dos de 13 pacientes foram excluidos dessa andlise devido a
abandono do seguimento. Evoluiram como PTI aguda 123
pacientes (70,7% dos casos analisados) e, como PTI crénica,
51(29,3%) (Tabela?2).

N&o receberam qual quer tratamento medi camentoso ao
diagnostico 34 pacientesdo total de casosdo estudo (18,2%).
Corticoidefoi o tratamento inicial para81,3% dos pacientes.
Nenhum paciente recebeu imunoglobulina venosa (1glV)
como terapiainicial. Do total de 38 pacientes que usaram o
medicamento, sete 0 receberam como preparo para a esple-
nectomia. Respostatraduzidacomo primeiraremissao apdso
uso de imunoglobulina e ndo associada a esplenectomiafoi
observada em seis pacientes (15,8%).

Dos 187 pacientes do estudo, 47 foram esplenecto-
mizados (25,1%), 19 meninos e 28 meninas. Nenhum paciente
foi submetido aesplenectomiacomo tratamentoinicial. A gra-
vidade das manifestagbes hemorragicas, ou aplaquetometria
inicial, ndo distinguiu os pacientes que, ulteriormente, foram
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sdo variou de 6 diasa 12 anos (medianade
1 ano e5 meses). Paraas criangas com do-
encaem atividade, essetempo variou de 6
diasa9 anose 3 meses(medianade 2 anos).

Remissdo foi asituacéo final para 150 dos 187 pacien-
tes estudados (80,2%). Outros 15 pacientes (8%) apresenta-
vam nimero de plaguetas maior ou igual a100x10%L, ao tér-
mino do seguimento, sem contudo preencherem o critério de
remissgo.

Vinte e um pacientes (11,2% do total do estudo) esta-
vam com adoenca em atividade, ao término do seguimento,
mas sei sforam seguidos por tempoinferior a6 meseseforam
excluidos daandlise estatistica (Tabela3).

O ndmero de plaquetas ao diagnoéstico variou de
8x10%L a75x10%L, com medianade 27x10°%L.A Figura3
ilustraarelacado entre a plaguetometria ao diagndstico e a
situacdo dos pacientes ao final do estudo.

Discusséo
A proporc&o encontrada entre meninas € meninos aco-

metidosde 1,4:1 eaidade pico parao diagnéstico entre2 e 6
anos de idade confirmam os dados cléssicos da literatura,*
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Tabela 2. Caracteristicas clinicas e terapéuticas da PTl aguda e crénica

PTI aguda PTI crénica V‘Z"”es
ep
Numero de pacientes 123 (70,7%) 51 (29,3%)
Tempo de seguimento 0,2a1453 6,2a111
(em meses) (mediana: 12,5) (mediana: 34,8)

Sexo (masc/fem) 53 (43%) / 70 (57%) 15(29%) /36 (71%)  ns.
Idade (anos) Oa 4 44/56 (78,6%) 12/56 (21,4%) 0,057
4a8 41/53 (77,4%) 12/53 (22,6%)

8a10 13/22 (59%) 9/22 (41%)
>10 25/43 (58,1%) 18/43 (41,9%)
Infecga@o prévia relatada 115 (93,5%) 45 (88,2%)
Afirmada 45 (39,1%) 11 (24,4%) n.s.
Negada 70 (60,9%) 34 (75,6%)
Nao relatada 8 6
Uso prévio de drogas relatado: 118 (96%) 48 (94%)
Afirmado 25 (21,2%) 6 (12,5%) n.s.
Negada 93 (78,8%) 42 (87,5%)
Nao relatada 5 3
Forma de apresentacao relatada: 121 (98,4%) 50 (98%)
Subita 102 (84,3%) 21 (42%) 1x107
Insidiosa 19 (15,7%) 29 (58%)
Nao relatada 2 1
Plaquetas ao diagnostico:
Mediana 12 x 109L 13 x 109L n.s.
<10 x109L 53 (44,2%) 17 (34%)
>10 e <20 x109L 24 (20%) 14 (28%)
>20 e <50 x109L 33 (27,5%) 16 (32%)
>50 x109L 10 (8,3%) 3 (6%)
N&o informado 3 1
Esplenectomia 18 (14,6%) 29 (56,9%) <1x 107
Resposta @ esplenectomia 5 (27,8%) 18 (62,1% 0,047
Tratamento inicial
Corticoterapia 104 (84,5%) 47 (74,6%) n.s.
Resposta a corticoterapia 89 (85,5%) 5(10,6%) <1x107
Desfecho clinico final
Remisséo 117 (95,1%) 33 (64,7%) 1x 105
Atividade* 3(2,4%) 12 (23,5%)
Plag 100 x 109L sem 2 6
critério de remisséo
Obito 1 0

n.s.: nao significativo

* Seis pacientes excluidos devido ao tempo de seguimento inferior a seis meses.

Além disso, vérios casos tipicos de PTI
aguda podem ndo ter sido submetidos a
realizacdo do mielograma, 0 que os colo-
cou fora do contexto deste estudo. Dos
187 pacientes estudados, 74,9% apresen-
taram a primeira remissdo dentro de 12
meses do diagnostico, proximo aos 80%
relatados naliteratura.t” Constituiram-se
fatoresassociadossignificativamenteare-
missdo final o género masculino, o nime-
ro mais baixo de plaguetas ao diagndsti-
Co, aresposta a corticoterapiainicia e a
ocorréncia de uma primeira remissdo,
constatacdo semelhante a de outros au-
tores. 16,18,19

A classificagao clinicasugeridapor
Bolton-Maggs e Moon*® foi adotadacom
0 objetivo semelhante de fornecer dados
adicionaisa ém dacontagem plaguetaria,
paracaracterizagdo dagravidade dos qua
droshemorréagicos. Assim como relatado
por esses autores, a maioria dos pacien-
tes apresentou apenas sintomas cutaneos
e 0s quadros leves foram os mais comu-
mente observados — 74% nos dados dos
autores citados e 71,4% na casuistica es-
tudada.

A correlagdo entre nimero de pla-
guetas a apresentacdo e gravidade dos
sintomas n&o repetiu a observacdo feita
pel os mesmos autores de que 70% (181/
260) das criancas com plaquetas abaixo
de 10x10%L apresentavam quadro clini-
co leve.r® Na presente casuistica, entre
as criangas com esta contagem, cercade
60% (44/73) apresentavam quadro clini-
co moderado ou grave. Utilizando siste-
mas diferentes de classificac@o, outros
autores encontraram resultados seme-
[hantes ao do presente estudo e demons-
traram umatendénciado grau de sangra-
mento aumentar a medida que o nimero
de plaguetas diminui: 97% dos episodi-
0s hemorragicos graves e moderados

mas um predominio de meninostem sido descrito em alguns
estudos. 51

A taxa de remissdo final de 95,1% encontrada na PTlI
aguda reforcga o conceito cléssico de que ela é, no universo
pediatrico, autolimitada e essencialmente benigna. PTI cro-
nica desenvolvida por 29% das criangas € uma proporgao
ligeiramente maior do que as classicamente descritas (10% a
20%) e pode refletir umatendéncia dos quadros agudos e de
rapida evolugéo ndo chegarem a ser atendidos no ambulat6-
rio daHematol ogia, restringindo-se ao Pronto Atendimento.
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ocorreram quando o nimero de plaquetas era< 20x10%/L .22
No atual estudo, cerca de 80% dos casos graves e modera-
dos apresentaram essas mesmas contagens plaquetéarias.
Recentemente, foi descrito um método para quantificacéo
objetiva dos sintomas hemorragicos da PTI: o IBLS - ITP
Bleeding Scale, considerando casos de PTI aguda e croni-
ca em adultos e criancas e a contagem total de plaquetas e
de plaquetas gigantes.?? O estudo demonstrou que, na vi-
génciade contagem plaquetariaabaixo de 30x10%L, ndo exis-
te correlagéo significativa entre os dados laboratoriais e a
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Tabela 3. Caracteristicas da PTI| quanto ao desfecho clinico

foram avaliadas (132 formas agudas e 45 formas

Atividade Remisséo Valores  insidiosas). No presente estudo, a PTI nas me-
de p ninas com mais idade associou-se a uma ten-
Numero de pacientes 15 (8%) 150 (80,2%) dénciasignificativa paraaapresentacdo insidi-
Sexo (mascffem) 1/14 62 /88 0,02 osa (p=0,03e 01003, _respectlvamente parase>§o
eidade). Também foi no grupo de apresentacéo
Idade (anos) 4?84 ;f; ((1764;*?43) igﬁ; ((gg'gzz)) ns. insidiosa que esplenectomias foram mais reali-
8a10 3/22 (1 3:6%) 19/22 (86',4%) zadas. Esses dados rel acionam-se com a obser-
>10 3/40 (7,5%) 37/40 (92,5%) vacdo de que houve uma associacdo estatisti-
Infecgdo prévia relatada: camentesignificativaentreformainsidiosae PTlI
Afirmada 2(13,3%) 52 (34,7%) ns. cronicaeformade apresentacéo stibitae PTI de
Negada 13 (86,6%) 84 (36%) evolucdo aguda (p=1x107). Estudo feito em
N&o relatada 0 14 . .
criangas canadenses confirmou essas observa-
Uso prévio de drogas relatado: cOes.”® A apresentacdo insidiosafoi alnicava-
Afirmado 3 (20%) 25 (18,7%) ns. ridvel apontada como fator preditivo da croni-
Negado 12 (80%) 114 (76%) . _ 5 .
Nao relatado 0 8 cidade (p=0,001), em outro relato.? Estudo feito
em paises nordicos chegou a conclusao seme-
Forma de apresentacéo relatada: [hante.6
Subita 6 (40%) 111 (74%) 0,006 i _— .
Insidiosa 9 (60%) 36 (24%) Outraassociacdo relevantefoi amenor res-
N3o relatada 0 3 postaacorticoterapiano grupo deinicio insidio-
so (p=0,003), dado equivalente ao observado
Quadro clinico descrito 15 (100%) 146 (97,3%) n.s (p ) Neq
Leve 10 (66,7%) 108 (74.0%) guando da compara¢&o da mesmaresposta entre
Moderado 2 (13,3%) 24 (16,4%) os pacientes com PTI aguda e os com PTI créni-
Grave 2(13,3%) 14 (9,6%) ca(p<1x107). Contudo, amaioriados autorescon-
Assintomatico 1(8,7%) 3 corda que nenhuma terapia parece mudar a his-
Néo informado 0 ! térianatural da doenca.
Plaquetas ao diagnostico A esplenectomiafoi realizadaem 25% dos
Mediana 27 x 109L 12x 109L 0,004 casos e a Contagen'] p|aquetér|a' mais do gue a
31 g x10296L - 41((2%7;% $ E;ggg:; sintomatologia, parece ter sido o paréametro
>10e <20 x \ , : PV MR
>20 & <50 1091 8 (53.3%) 36 (24.7%) determinante para sua realizacgo. Os principais
>50 x109L 2 (13.3%) 10 (6,8%) guidelines internacionais-'"* estabel ecem crité-
N&o informado 0 4 rios diferentes paraaindicacdo darealizagdo da
Esplenectomia 6 (40%) 35 (23,3%) ns el ene(_:toml ar_]aPTI dacrianca A tendenCIaatu-
Resposta a esplenectomia 0 21 (60%) 0,009 al tem sido mais C,OHSGI’ vadora, ta_nto rJO sentido
o de postergar a0 maximo asuarealizacdo, quanto
Tratamento inicial no sentido de tentar delimitar fatores preditivos
Corticoterapia 12 (80%) 128 (85,3%) n.s. d -y ia N te estud
Resposta & corticoterapia 3 (25%) 89 (69,5%) 0,003 areposiaacirurgia. No presente esiudo, acon-
Primeira remiss&o 4(26,7%) 150 (100%)  <1x 107 tagemdeplaquetas=>300x10°/L, nointervalode 7

n.s.: nao significativo

gravidade do sangramento. Em outro estudo® observou-se
gue a frequéncia de manifestacbes hemorragicas leves era
maior nos episodios em que a contagem de plaquetas situ-
ava-seentre 10 e 20x10%/L, quando comparada com epi sodi-
os com contagens inferiores a 10x10%L. Todos os estudos,
inclusive o agui apresentado, trazem as limitagGes advindas
dadificuldade em se definir a medida da hemorragia, seja
cuténea ou mucosa (wet purpura, dry purpura), e da
superposi ¢do que muitas vezes ocorre entre um grau e ou-
tro naclassificacéo.

A PTI se apresentou de formasibitaem 134 pacientes
e de formainsidiosa em 49, nimeros semel hantes aos des-
critos em estudo classico, no qual 181 criancas com PTI

a99 dias ap0s a esplenectomia, constituiu-se em
fator preditivo para a remissdo. Alguns autores
tém demonstrado que uma boa resposta a IglV
parece ser preditiva de uma boa resposta a esplenectomia,
mas uma nao-respostaalglV ndo pode definir o fracasso ou
0 sucesso da cirurgia?®

A taxa de resposta a esplenectomia, de 74,5%, num
tempo mediano de seguimento de 1 ano e 9 meses, aproxi-
mou-se dos resultados de outros autores® que encontra-
ram taxa de resposta de 76,3%, num seguimento médio de
2,1 anos.

O pequeno nimero de pacientes que ndo receberam
qualquer tipo de tratamento, 34 (18,2%), contrastacom o
alto nimero de pacientes assintomati cos e com manifesta-
¢Oes clinicas leves (140 casos do total de 185 pacientes).
Considerando que 153 pacientes (81,8%) receberam algum
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Doenga . Pacientes do sexo femininoecommais
em e e | = idade apresentaram umatendénciasig-
atividade nificativaparaaformainsidiosaeesta
p = 0,004 associou-se a um maior nimero de

2 .. esplenectomias e aumamenor taxade

E;enga . e bk Bl e 201 v oo e . . resposta a corticoterapia. Constitui-
remissdo 20000 40600 60000 BOCIJOO ram-se fatores preditivos da croni-

Plaquetas ao diagnostico

Figura 3. Nimero de plaquetas ao diagnéstico e desfecho clinico ao final do estudo em 161

criangas com Purpura Trombocitopénica Imune.

tipo de tratamento e que 62% tinham plaquetas abaixo de
20x10%L ao diagndstico, pode-se inferir que a contagem
plaquetéria, mais do que os sintomas, foi o principa paré-
metro nadecisdo dacondutaterapéutica. A avaliacdo daade-
sdo de meédicos pediatras e hematologistas pediatricos ao
protocolo briténico detratamento da PT1 de 1992 demons-
trou que 60% dos pacientes com PTI foram tratados com o
objetivo de elevar o nimero de plaquetas, apesar damaioria
(74%) ter sido classificadacomo clinicamenteleve.®* Um pe-
queno estudo com 55 criangas recém-diagnosticadas com
PTI3 demonstrou que a conduta expectante, sem qual quer
medicamento, foi adequada, mesmo quando a plaquetometria
erainferior a10x10%L (67% dos casos).

Apenas 35 pacientes, do total de 152 que receberam
corticoide como terapia inicial, usaram 0 medicamento no
limite de durago preconizado pelos guidelines mais divul-
gados.t1?%¢ Cento e dezessete pacientes (77%) ultrapassa-
ram os 21 diasde uso, e astaxas de respostaforam semel han-
tes paraambos os grupos, indicando ndo haver beneficio na
manutencdo do medicamento por longo prazo.

A despeito do recomendado pelaAmerican Society of
Hematology?, nenhum paciente recebeu IglV como primeira
terapia. O ato custo do medicamento foi, seguramente, o
principal fator limitante de suaindicag&o.

A hemorragiaintracranianaocorreu em apenas um pa-
ciente (0,5%) confirmando que, ainda que grave, elaé uma
complicacdo rara. Esse nimero ndo pode ser levado a com-
paracdo com os dados da literatura, por ndo considerar 0s
dados deincidénciadaPTI infantil.

Em concluso, o presente estudo observou que aapre-
sentagdo clinicadaPTI dacriancaatendidano HC-UFMG foi
semelhante & descrita nos estudos nacionais e internacio-
nais, no que diz respeito aidade pico para o diagnostico, a
frequéncia entre os sexos, as manifestacfes clinico-labo-
ratoriais e a evolugdo aguda ou crénica. As manifestaces
hemorréagicas exclusivamente cuténeas em 96% dos casos
sintométicos, os quadros leves e assintomaticos apresenta-
dos por 76% dos pacientes e a taxa de remissdo final de
95,1% confirmaram que a PT| aguda da crianca é essencial -
mente benigna e autolimitada. Constatou-se uma correl agdo
entre gravidade dos sintomas e intensidade da plaguetopenia.
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cidade aapresentacdo insidiosae aau-
séncia de resposta a corticoterapia.
Remissdo foi a situacédo final para
80,2% dos pacientes. Constituiram-se
fatores associados significativamente
aremissao final o género masculino, o
ndmero mais baixo de plaguetas ao diagndstico, aresposta
acorticoterapiainicia eaocorrénciade umaprimeiraremis-
s80. A esplenectomiafoi realizada em 25% dos casos com
taxade resposta de 74,5%.

Abstract

The objective of this work was to determine the frequency of clinical
manifestations of immune thrombocytopenic purpura and its
association with platelet count, response to splenectomy and
predictive factors for response and chronicity. This retrospective
study included 187 children diagnosed at Hospital das Clinicas,
Federal University of Minas Gerais, Brazil, between April 1988
and December 2001. About 76% of the cases had asymptomatic or
clinically mild disease. Cutaneous bleeding alone was seen in 96%
of the symptomatic cases. Severity of symptoms was associated with
low platelet count. The acute disease was observed in 123 patients
(70.7%) and 51 (29.3%) developed the chronic disease. Insidious
presentation (26.2%) was associated with a larger number of
splenectomies (p=4x107) and with a reduced response to steroids
(p=0.003). Additionally, the lack of response to steroids (p<1x107)
and insidious presentation were predictive factors for chronicity
(p=1x107). Splenectomy resulted in remission in 74.5%. Remission
was the final outcome for 80.2% of patients. Remission-associated
factors included being male (p=0.02), a lower platelet count at
diagnosis (p=0.004), response to steroids (p=0.003), and the
occurrence of afirst remission (p<1x107). The disease in childhood
is benign and self-limiting with severity of symptoms being
associated with a low platelet count. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
2009;31(1):29-36.

Key words: Immune thrombocytopenic purpura; idiopathic
thrombocytopenic purpura; thrombocytopenia; child.
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