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Resumo

A Purpura Trombocitopénica Imune (PTI) é uma das doengas hematolégicas mais frequentes na infancia, habitualmente de curso
benigno, mas controversa pelas diferentes atitudes na investiga¢do diagndstica e terapéutica.

Analisaram-se os 46 casos clinicos de criangas internadas no Servico de Pediatria do Hospital Distrital de Faro entre Janeiro/1983
e Julho/1995. Verificou-se uma maior incidéncia no grupo etdrio inferior aos 5 anos (72%). Na maioria dos casos houve antecedentes de
doenga infecciosa (78%). Nenhuma crianga teve hemorragia do Sistema Nervoso Central. Em 85% dos casos foi realizado medulograma,
que se revelou em todos compativel com o diagndstico. Ndo houve diferenca significativa no tempo médio de normalizagdo do nimero
de plaquetas, nos doentes mantidos em vigilancia (12,05 = 1,48 dias) ou submetidos a corticoterapia (11,50 % 1,88 dias), contrariamente
aos tratados com imunoglobulina (4,95 * 0,47 dias). A remissdo espontinea ocorreu em 87% das criancas tendo evoluido para a
cronicidade 13% dos casos.

Palavras-chave: Pirpura Trombocitopénica Imune, Criancga.
Summary

Immune Thrombocytopenic Purpura (ITP) is one of the most common hematological disease in infancy. Although it is usually benign,
controversy remains regarding the different diagnostic and therapeutic approaches. The authors reviewed a total of 46 children admitted
to the Pediatric Department of Faro District Hospital, between January 1983 and July 1995. A greater incidence was noted in the age
group below 5 years (72%). The majority of cases were preceded by an infection (78%). No Central Nervous System haemorrhage, was
found. Bone marrow examination was done in 85% of children, which was compatible with the diagnosis in all cases. The average time
taken for the platelet count to become normal was not significantly different between groups treated with supportive measures and
corticosteroids (12,05 % 1,48 days and 11,50 * 1,88 days respectively). The average time was however significantly reduced in the group
treated with intravenous gammaglobulin (4,95 * 0,47 days). Spontaneous remission ocurred in 87% of children, whilst 13% followed
a chronic course.
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Introducao

A Pdrpura Trombocitopénica Imune (PTI) € uma das
doengas hematoldgicas mais frequentes na crianca. Tem
uma incidéncia de 4 a 6: 100 000 e ocorre predominante-
mente no grupo etario dos 2 aos 6 anos 2.

O inicio da doenga € habitualmente agudo, com hemor-
ragias da pele e mucosas e ¢ precedido na maioria dos
casos por doenca infecciosa 3.

Entregue para publicacdo em 03/11/95.
Aceite para publicagdo em 26/12/95.

A andlise do sangue periférico revela uma tromboci-
topenia isolada, geralmente com um nimero de plaquetas
inferior a 20 000/mm® e o exame da medula Gssea apre-
senta celularidade normal ou aumentada, com ndmero
elevado de megacariocitos 2.

Acompanha-se de fenémenos hemorrdgicos de gravi-
dade varidvel. A hemorragia intracraneana é a complica-
cdo mais grave, muitas vezes letal, com uma incidéncia
habitualmente referida de 1%, mas recentemente calcu-
lada por Lilleyman em 0,1% “©. Esse risco, associado ao
objectivo de abreviar a durag@o da doenga, tem conduzido
a diversas opg¢0es terapéuticas, que no entanto se mantém
controversas 71D,
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Considera-se uma doenca benigna, com remissdo
espontinea na maioria dos casos (90% entre as 9 e as 12
semanas) .

Perante o niimero relevante de doentes internados no
nosso Servico com este diagndstico, interrogdmo-nos
relativamente ao curso da doenca, a necessidade da rea-

lizagdo de medulograma como exame de rotina no.

momento do diagndstico e a eficdcia das diferentes atitu-
des terapéuticas utilizadas durante o periodo de tempo
estudado.

Material e Métodos

Efectuou-se um estudo retrospectivo, incluindo todas
as criangas com idade inferior a 15 anos internadas no
Servico de Pediatria do Hospital Distrital de Faro (HDF)
com o diagnéstico de PTI, no periodo de 1 de Janeiro
de 1983 a 31 de Julho de 1995 (total de 12 anos e 6
meses).

Foram consultados todos os processos de internamento
e de consulta de Pediatria Geral e de Hematologia.

Avaliaram-se os seguintes parametros: idade, sexo,
estacdo do ano, antecedentes de doenca infecciosa no
periodo de 4 semanas antes do diagndstico, dura¢do dos
sintomas até ao diagndstico, quadro clinico, valores de
hemograma, medulo-grama, terapéutica instituida e evo-
lucdo.

Foram critérios de inclusdo: trombocitopenia no san-
gue periférico (contagem de plaquetas inferiores a 100 000/
/mm?) e auséncia clinica ou analitica de outras causas
para a trombocitopenia, eritrograma € leucograma nor-
mais e exame fisico na admissdo sem outras alteragdes
para além das manifestacdes hemorrdgicas da doenca.

Considerou-se 3 grupos de terapéutica: I — suporte
(repouso no leito e vigilancia de hemorragia), II — imuno-
globulina endovenosa (ev) e III — corticoide oral (predni-
sona), que foram comparados no que se refere a0 nimero
de plaquetas na altura da apresentacdo e ao ndmero de
dias de recuperacdo.

Definiu-se PTI crénica quando a trombocitopenia
persistiu para além de 6 meses.

Do total de 60 processos, 14 foram excluidos, 10 por
transferéncia para outra instituicdo ou por abandono da
consulta, e 4 por associagdo de diferentes terapéuticas no
episddio inicial, o que dificultava a comparagdo dos dife-
rentes grupos estabe-lecidos.

Andélise estatistica — Os dados estdo expressos como
média (% desvio padrido). Na comparagdo entre 0s grupos
foi utilizado o teste de qui quadrado para o sexo e a
ANOVA (com correc¢do Bonferroni) para a idade, nime-
ro de plaquetas inicial e tempo de recuperacdo (dias).
A hipétese nula foi rejeitada quando p inferior a 0,05.

Resultados

No grupo das 46 criancas estudadas, 21 (46%) eram
do sexo feminino e 25 (54%) do sexo masculino.

Constatou-se que 33 (72%) tinham idade igual ou
inferior a 5 anos, tendo 6 (13%) destas menos de 1 ano
(Fig. 1). A idade média foi de 4,2 % 0,7 anos.

FIG. 1 — Distribui¢do etdria.

A distribuicdo anual foi simétrica com uma média de
4 criangas por ano.

O menor nimero de casos registou-se no Outono, 6
(13%), com distribuicdo equitativa nas restantes estacoes
(Fig. 2).

Primavera Verao Outono Inverno

FIG. 2 - Distribuicdo sazonal.

Em 36 criancas (78%), encontraram-se antecedentes
de doenca infecciosa, salientando-se o catarro respiratorio
superior em 17 e as doencas exantemadticas em 10 das
quais 6 casos de varicela, 2 de rubéola e 2 de exantema
sibito. Registaram-se ainda 4 amigdalites, 2 parotidites,
1 infeccfio urindria baixa, 1 otite média aguda e 1 herpes
labial.
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Todos os doentes apresentaram petéquias e equimoses.
Ocorreram ainda epistaxis em 8 (17%) criancas, gengi-
vorragias em 5 (11%), hematiria microscopica em 5 (11%)
e hemorragia digestiva em 2 (4%). Nao foram registadas
hemorragias do SNC (Fig. 3).
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FIG. 3 - Sintomatologia

O tempo que decorreu entre o inicio da sintomatologia
variou entre 1 dia e 3 meses sendo igual ou inferior a 4
dias em 31 criancas (79%). Em 7 criancas ndo encontré-
mos este registo.

A contagem de plaquetas a entrada foi abaixo de 60 000/
/mm? em todos os doentes, e igual ou inferior a 10 000/
/mm?® em 56%.

O medulograma foi efectuado em 39 (85%) criangas.
Nio foram encontradas altera¢cdes morfolégicas ou matura-
tivas das séries granulocitica e eritrocitica, e as alteragdes
da série megacariocitica foram em todos compativeis com
o diagnéstico de PTI.

Foi instituida terapéutica de suporte em 19 criancas
(41%), corticoterapia (prednisona oral na dose de 1 a 2
mg/kg/dia durante 3 semanas) em 6 (13%) e imunoglo-
bulina endovenosa na dose de 400 mg/kg/dia no mdximo
de 5 dias em 21 (46%). As caracteristicas dos trés grupos
sdo expressas na tabela 1.

TABELA 1
Grupos Terapéuticos
Vigilancia Imunoglobulina Corticoide
[09) In (IIT)
Idade 52 + 09 38 =07 36 = 0,7
Sexo M/F 9/10 13/8 35
N.° de plaquetas 22530 * 3420 | 12570 % 2300 | 11670 * 3910
inicial (média %
desvio padrio)
Tempo de 12,05 = 1,48 495 = 047 11,50 = 1,88
recuperacdo (dias)

Niao hd diferenga significativa entre os 3 grupos, no
que se refere ao sexo e idade.

O numero de plaquetas inicial foi significativamente
mais alto nos doentes apenas mantidos em vigilancia
(22530 *= 3420/mm?), quando comparado com o grupo
que fez corticoterapia (11670 £ 3910/mm?), com p=0,033,
mas ndo significativo comparativamente ao grupo tratado
com imunoglobulina (12570 % 2300/mm?) (Tabela 1).

O tempo médio de normaliza¢do das plaquetas foi
significativamente mais rapido nos doentes medicados com
imunoglobulina (4,95 =* 0,47 dias), quando comparado
com os outros 2 grupos, com p = 0,0001. Nao foi encon-
trada diferenca significativa nos grupos submetidos a corti-
coterapia (11,50 £ 1,84 dias) ou a terapéutica de suporte
(12,05 £ 1,48 dias).

Nao foi efectuada esplenectomia em nenhum doente.

Das 46 criangas estudadas, 22 (48%) tiveram alta
hospitalar ainda com trombocitopenia isolada mas sem
manifestacdes hemorrdgicas. Ndo se registaram reinter-
namentos por hemorragia activa. Estes doentes foram
seguidos em ambulatério na Consulta de Hematologia
Pediatrica.

Obteve-se remissdo em 87% das criangas e evoluiram
para a cronicidade 6 (13%). Dado o pequeno nimero de
casos, nao foi possivel analisar estatisticamente a correla-
¢do da evolugdo para a cronicidade com o grupo terapéu-
tico inicial (vigilancia 2/19, imunoglobulina 4/21 e corti-
coide 0/6).

Em relacdo aos doentes crénicos, 4 (67%) eram do
sexo feminino e 3 (50%) tinham idade igual ou superior
a 5 anos. Apenas em 2 criangas (33%) houve doenca in-
fecciosa prévia. O nimero de plaquetas no momento
do diagnéstico foi superior a 20 000/mm? em 5 doentes.
O tempo de sintomatologia até ao diagndstico foi superior
a 1 més em 3 criancas. Tiveram alta da consulta 5 doen-
tes, apés 2 anos sem trombocitopenia e 1 foi transferido
para Hospital Central para eventual terapéutica imunos-
supressora (Tabela 2).

Discussao

A PTI, apesar de se tratar de uma doenca benigna,
mantém--se matéria de indmeros estudos, traduzindo as
controvérsias existentes em relacdo a atitude de investiga-
cdo diagnéstico e a institui¢do terapéutica 78 1012,

Na nossa casuistica, o grupo etdrio mais afectado foi
o das criancas com idade igual ou inferior a 5 anos, sem
predominio de sexo, registando-se em 78% doenca infec-
ciosa prévia, o que estd de acordo com a literatura consul-
tada @12,

N3ao se registou nenhum caso de hemorragia do SNC,
o que confirma a raridade de repercussdes clinicas graves
da trombocitopenia ¢ %,



58 Piirpura Trombocitopénica Imune na Crianga. Casuistica do Hospital Distrital de Faro

TABELA 2

PTI cronica
Doente Idade Sexo Antecedentes Plaquetas Tempo até Terapéutica Tempo
N.° Infecciosos entrada (x10°/L) diagnéstico inicial até alta (anos)
1 IM M CRS 9 1 més 1gG 3
2 S5A F 27 8 dias Vigilancia 2
3 11A F 29 3 meses Corticoide 3
4 3A M CRS 33 15 dias 1eG 2
5 10A F 23 1 més 1gG ev ndo teve alta
6 3A B 20 3 dias IeG 2

Em 67% das criangas os sintomas duravam hd menos
de 4 dias, confirmando o cardcter agudo desta entidade
clinica 9.

De acordo com as séries consultadas, os valores de
plaquetas eram inferiores a 60 000/mm? em todas as crian-
cas, sendo em 54% inferiores a 10 000/mm? 34,

Sendo a PTI uma doenga que evolui na maioria dos
casos para a cura, é controversa a necessidade de realiza-
¢do em todos os doentes de multiplos exames auxiliares
de diagnéstico, nomeadamente pesquisa de anticorpos anti
plaquetdrios e medulograma 015 16),

Uma vez que no laboratério do nosso hospital nio se
realiza a pesquisa de anticorpos antiplaquetérios, este
exame era requisitado a um Hospital Central, de acordo
com protocolo estabelecido entre estas duas instituicoes,
sendo reservado para os doentes que evoluiram para a
cronicidade.

Até 1992, a medulograma era realizado por rotina em
todas as criangas internadas com o diagndstico de PTI,
sendo o numero de megacariocitos normal ou aumentado
em todos os exames efectuados. A partir desta data, reser-
vamos a sua realizagd0 aos doentes que apresentavam
suspeita de outra patologia hematoldgica, aos que ndo
entravam em remissdo num periodo de 2 a 3 semanas e aos
que necessitavam de terap€utica com corticoides, 0o que
estd de acordo com as recomendacdes actuais ©.

A mortalidade elevada da hemorragia do SNC associa-
da ao objectivo de abreviar a duracdo da doenga, tem con-
duzido a diversas atitudes terapéuticas. Se alguns autores
concluem que o melhor tratamento para a PTI € a ndo inter-
vengdo *!V, outros defendem que a utiliza¢do de corticoides
em doses baixas (0,25 mg/kg/dia durante 2 a 3 semanas)
(2317 ¢ mais recentemente da gamaglobulina endovenosa,

nas doses de 400 mg/kg/dia durante 5 dias, conduzem a
uma subida de plaquetas mais rapida, diminuindo a dura-
cdo da doenga e o tempo de internamento & 7818,

Até 1989 os nossos doentes ndo faziam qualquer
terapéutica durante o internamento para além de repouso.
Os corticoides eram instituidos nos casos refractdrios ou
que apresentavam hemorragia activa. A partir desta data,
motivados pela rapidez de ac¢do, aparente inocuidade dos
efeitos acessérios descritos e diminuicdo do periodo de
internamento, passdmos a utilizar gamaglobulina endove-
nosa nas doses indicadas.

Em relacdo a média de tempo de normalizacdo do
nimero de plaquetas, ndo houve diferenca significativa
nos doentes mantidos em vigildncia, comparativamente
aos submetidos a corticoterapia, facto ja concluido por
outros autores ‘'* %29 Contrariamente, a imunoglobulina
demonstrou ser significativamente mais eficaz, o que estd
de acordo com outras publicagoes % 222 (Tabela 1).
Apesar da gamaglobulina endovenosa diminuir significa-
tivamente a durac@o da doenca e o tempo de internamento,
os seus elevados custos econdmicos, os riscos actualmen-
te descritos, nomeadamente hepatite C ?® e a nfo interfe-
réncia na evolugdo da doenca para a cronicidade, levam a
ponderar o seu uso generalizado, reservando-a especial-
mente para criangas com manifestacdes hemorrdgicas gra-
ves, indicagdo cirdrgica urgente ou que nio respondam a
terapéutica de suporte ou corticoides &,

Nao ocorreram reacgdes adversas durante o tratamen-
to. Segundo as séries consultadas e a bibliografia mais
recente, o tratamento farmacolégico deverd ser reservado
a doentes com PTI moderada a grave (Tabela 3), privile-
giando-se os critérios clinicos em relacdo aos laboratoriais
na decisdo terapéutica ¥,

TABELA 3
Classificacao clinica da PTI @

PTI LIGEIRA

PTI MODERADA

PTI GRAVE

— Equimoses e petéquias. Epistaxis ocasionais. Interferéncia com a actividade didria pequena ou nula.

— Manifestagdes mais graves na pele com algumas lesdes mucosas e epistaxis ou menorragias.

— Episédios de hemorragia (epistaxis, melenas e/ou menorragias) necessitando de internamento hospitalar e/ou transfusdo
de sangue — sintomas interferindo gravemente com a qualidade de vida.
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Nao ocorreram reinternamentos por hemorragia activa
nos 22 doentes que tiveram alta hospitalar com trombo-
citopenia, o que refor¢a o cardcter benigno da doenca.
Alguns autores contrariam mesmo a hospitalizacdo destes
doentes, na auséncia de hemorragia activa, desde que esteja
estabelecido o diagndstico 10,

Na maioria das criancas que evoluiram para a
cronicidade estavam presentes os critérios habitualmente
referidos como indicadores desta evolug¢do: predominio
do sexo feminino, média de idades ligeiramente supe-
rior aos restantes doentes, auséncia de doenca infecciosa
prévia, maior nimero de plaquetas no momento do diag-
néstico € uma maior duragdo da sintomatologia até ao
diagnéstico ¢ 1329 (Tabela 2).

Esta andlise reforca a tendéncia actual de considerar
a PTI uma doenca benigna, conduzindo-nos a uma atitude
menos intervencionista em termos de investigacdo
diagndstica e atitude terapéutica.
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