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Resumo

Os autores apresentam uma revisao de 196 casos clinicos de criangas a quem foi diagnosticada Pirpura Trombocitopénica Imune (PTI) no periodo
compreendido antre 1977 e 1993, e seguidas na consulta externa de Hematologia do Hospital Peditrico.
Questionam, dado o caradcter benigno da doenca, a obrigatoriedade da execuc¢do de medulograma e a necessidade de tratamento.

Concluem que o grupo etdrio mais afectado foi o das criangas com idade

< a 6 anos sem predominio de sexo. No quadro clinico predominaram as

hemorragias cutineas e ndo houve manifestacdes sugestivas de doenga virusal prévia em cerca de 50% dos casos.
Nio se verificou diferenca no tempo de normalizagdo do nimero de plaquetas entre os doentes ndo tratados e naqueles em que houve intervencdo

terapéutica.

A remissao completa ocorreu em 82% dos casos independentemente do tratamento.
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Summary

The authors present a retrospective analysis of 196 clinical cases of Immune Thrombocytopenia Purpura in children diagnosed between 1977 to 1983

and followed at the Pediatric Hematology Clinic.

Given the benign character of the disease we have questioned the necessity of a mandatory bone marrow aspiration and the need for treatment.

In conclusion we found that the group most affected was the younger one children < 6 years old with an equal sex distribution. Dry form (petechia
and ecchymosis) was the most frequent clinical presentation and there was no history of a preceding illness in about 50% of the cases.

There was no difference at all between the «treated» and «non treated» groups concerning the time for the platelet count to return to normal.

Complete remission was achieved in 82% of the cases.
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Introducao

A Purpura Trombocitopénica Imune é uma entidade relati-
vamente frequente na populac@o pediétrica, tendo uma incidén-
cia de cerca de 6:100 000 .

Ocorre sobretudo entre os 2 e os 6 anos de idade ndo haven-
do predominio em nenhum dos sexos ‘.

A apresentagdo ¢ geralmente aguda e muitas vezes prece-
dida por um episédio virusal inespecifico — catarro respiratdrio
superior (CRS) ou gastroenterite, podendo também estar associa-
da a varicela, rubéola ou mononucleose infecciosa e ainda a
infecgdo pelo H.L.V. 29,

O numero de plaquetas é, na maioria dos casos, inferior a 5
- 10 x 10° /L e o espectro de manifestagdes clinicas varia de
petéquias e equimoses a hemorragias mucosas mais ou menos
severas; as manifestacdes hemorrdgicas graves sdo um evento
raro sendo a mortalidade inferior a 1% .
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A evolugdo é geralmente benigna — em 75% dos casos o
nimero de plaquetas normaliza ao fim de 3 meses (90% aos 9
- 12 meses). Um pequeno nimero de criangas evoluird para a
forma crénica da doenga ©.

A abordagem terapéutica mantém-se controversa havendo,
no entanto, um predominio de opinides a favor da ndo inter-
vencdo @67,

Método

Procedemos a revisdo dos processos clinicos dos doentes a
quem, no periodo compreendido entre 1 de janeiro de 1977 e 31
de Dezembro de 1993, foi diagnosticada PTL.

Constituiram critérios de incluséo:

— Idade igual ou inferior a 11 anos.

— Exame fisico normal (exceptuando as manifestacoes
hemorrdgicas da doenca).

— Contagem de plaquetas inferior a 100 x 10%/L.

— Auséncia de outras causas de trombocitopenia.
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Neste estudo anotaram-se 0s seguintes parametros:

— Idade.

— Sexo.

— Valores do hemograma e estudo da coagulag@o.
— Quadro clinico.

— Terapéutica instituida.

— Evolugdo.

Foram ainda registados:

— Estagéo do ano.

— Existéncia de manifestagdes sugestivas de virose no perio-
do de 3 semanas antes do diagndstico.

— Duragdo dos sintomas até ao diagndstico.

Dos 208 processos clinicos revistos 12 foram excluidos desta
andlise por abandono da consulta ou transferéncia para outra
institui¢do.

Resultados

Dos 196 casos clinicos avaliados constatou-se que 151
(77,0%) eram criangas com idade igual ou inferior a 6 anos,
sendo a distribui¢do por sexos praticamente equitativa.

A estagdo do ano em que foi diagnosticado maior niimero
de casos foi a Primavera (Figura 1).
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Fig. 1 — Distribui¢ao por estagdo do ano.

Confirmou-se o caricter agudo desta entidade uma vez que
em apenas 29,5% das situagdes os sintomas duravam hd mais de
7 dias. _

Em 53,1% das criangas havia referéncia a antecedentes
infecciosos recentes. com particular destaque para o catarro respi-
ratério superior em 75 casos, havendo ainda 19 casos de doengas
exantemadticas e 10 com outros tipos de viroses (Figura 2).
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Fig. 2 — Doengas Virusais Prévias.

Quanto ao ndmero de plaquetas na altura do diagndstico
constatou-se que em 170 doentes os valores eram inferiores a 30
x 10% /L, sendo em 109 doentes (55,6%) inferiores a 10 x 10°/
/L. No entanto as repercussdes clinicas destes valores ndo foram
significativas. Assim, e conforme mostra a Figura 3 as manifes-
tacdes clinicas predominantes foram petéquias e equimoses
seguidas pelas epistdxis e gengivorragias, ocorrendo as hemorra-
gias dos tractos digestivo e urindrio em apenas 22 casos. Nao se
registaram hemorragias do S.N.C.
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Fig. 3 — Distribui¢io das manifestagdes clinicas.

Quanto & terapéutica instituida e evolugdo verificAmos que
em 83 doentes ndo foi instituida qualquer terapéutica, tendo a
grande maioria obtido remissdo completa. Aos restantes doentes,
e por motivos que se prenderam com a maior gravidade e dura-
¢do do quadro clinico, foi instituida corticoterapia isolada ou em
associacdo com Imunoglobulina endovenosa, tendo 5 doentes
sido tratados apenas com este componente. Em 22 doentes hou-
ve resisténcia ao tratamento.

Houve um predominio de passagem a cronicidade em crian-
¢as mais velhas e com maior nimero de plaquetas na altura do
diagnéstico (Figura 4), sendo o tempo de normalizagio do niime-
ro de plaquetas independente do tratamento, como mostra a fi-
gura 5.
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Fig. 4 — «Plot» das medias que correlacionam o nimero de plaquetas e a idade
na altura do diagndstico com a evolugdo.
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Fig. 5 — «Plot» da média do nimero de dias até i remissio completa em
fung¢do do tratamento.

Verificdmos também que no grupo de doentes com PTI
aguda 59% dos casos tinham antecedentes de virose contra ape-
nas 25% no grupo que evouluiu para PTI crénica.

Foram efectuadas 21 esplenectomias em doentes que ndo
responderam ao tratamento ou naqueles que, embora tendo respon-
dido inicialmente, vieram a recidivar. Verificaram-se 18 casos
de remissdo completa, tendo 2 doentes entrado em remissao parcial
e havendo a registar 1 caso de resisténcia.

Discussao

A Purpura Trombocitopénica Imune, apesar de alguns avan-
¢os no esclarecimento da sua patogenia, continua a ser uma
entidade cujo diagnéstico é de exclusdo, e para a qual as opgdes
terapéuticas sdo ainda pouco fundamentadas ®.

No que respeita as formas de diagnéstico desta entidade
salien-tamos a controvérsia quanto a necessidade de pesquisa de
anticorpos antiplaquetares e a execugdo de medulograma. Em
relagdo aos primeiros, muito embora o nivel de imunoglobulinas
na superficie das plaquetas pareca dar-nos indicagdes sobre a
resposta a cortico-terapia e a sua persisténcia possa indicar

recidiva, ndo estd comprovada a necessidade deste estudo nos
doentes com suspeita de PTI © 1D, O mesmo acontece quanto
a realizacdo do aspirado medular, dado ter-se constatado que em
criangas cujo exame fisico apenas revela manifestacdes hemor-
ragicas caracterfsticas da PTI e com hemograma em que a tinica
alteracdo € a trombocitopenia, ndo foi encontrado outro tipo de
patologia nomeadamente leucemia aguda .

As formas de trombocitopenia transitéria, provavelmente
secunddrias a reac¢do imunoldgica e infecgdo virusal, sdo mais
frequentes nas criangas com idade entre os 2 e os 6 anos ndo
havendo predominio em nenhum dos sexos e a remissdo espon-
tdnea ocorre sobretudo nas criangas mais pequenas. A evolugdo
para PTI cronica é mais frequente nas criangas mais velhas,
sendo neste grupo menos frequentes as manifestacdes sugestivas
de infecc@o virusal prévia !"'. Maior nimero de plaquetas na
altura do diagnéstico significa maior probabilidade de evolugdo
para a forma crénica da doenca.

A abordagem terapéutica da PTI mantém-se controversa em-
bora a maioria dos autores seja favordvel a néo intervengio ©7#),
Tudo indica ndo haver diferenga na obten¢do de remissdo nos
grupos tratados e ndo tratados, havendo no entanto autores que
advogam a corticoterapia alegando ser menor o tempo de norma-
lizagao do nimero de plaquetas, facto que o nosso estudo néo
documentou . Quanto & administragdo de Imunoglobulina
endovenosa em alta dose parece razodvel reservar-se para situa-
¢oes de urgéncia em que seja necessdria a subida rdpida do
nimero de plaquetas '+ ',

Conclusoes

— O grupo etdrio mais afectado foi o das criangas com
idade menor ou igual a 6 anos, sem predominio de sexo.

— O quadro clinico foi dominado por hemorragias cutaneas.

— Auséncia de doenca prévia em cerca de 50% dos casos
(30% destes evoluiram para a cronicidade); do grupo que evo-
luiu para uma forma crénica 75% ndo referiam antecedentes
sugestivos de virose.

— Nao houve diferenga no tempo de normaliza¢do do nd-
mero de plaquetas entre os doentes ndo tratados e naqueles em
que houve intervencdo terapéutica.

— Remissao completa em 82% dos casos independente-
mente do tratamento.

Trata-se portanto duma doencga de evolucdo benigna, o que
reforca as dividas em relagdo a necessidade de tratamento sendo
no entanto, imperiosa a informacdo da familia acerca da natureza
benigna da doenca.
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