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RESUMO: A Parpura Trombocitopénica Imune (PTI) é uma doenga autoimune caracterizada pela
destruicdo prematura das plaquetas e pela inibi¢io de sua producio, resultando em trombocitopenia.
A patogénese da PTI envolve a producdo de autoanticorpos, que se ligam as plaquetas, marcando-as
para destrui¢do no sistema reticulo-endotelial, especialmente no baco. A doenca se apresenta de
forma aguda, mais comum em criangas, ou crdnica, acometendo predominantemente adultos,
principalmente mulheres em idade fértil. O diagnéstico da PTI é clinico, realizado pela exclusdo de
outras causas de trombocitopenia. O tratamento inicial inclui o uso de corticosteroides, enquanto
imunoglobulina intravenosa e agentes imunossupressores sio utilizados em casos mais graves ou
refratirios. Este artigo revisa as caracteristicas clinicas, diagndsticas e terapéuticas da PTI,
discutindo as abordagens de manejo da doenca, com foco nas diferencas entre suas formas aguda e
cronica, e nas perspectivas futuras para o tratamento.
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Corticosteroides. Imunossupressores.

ABSTRACT: Immune Thrombocytopenic Purpura (ITP) is an autoimmune disorder characterized
by the premature destruction of platelets and the inhibition of their production, resulting in
thrombocytopenia. The pathogenesis of ITP involves the production of autoantibodies that bind to
platelets, marking them for destruction in the reticuloendothelial system, particularly in the spleen.
The disease presents in acute form, more common in children, or chronic form, affecting mainly
adults, especially women of childbearing age. The diagnosis of ITP is clinical, made by excluding
other causes of thrombocytopenia. Initial treatment includes corticosteroids, while intravenous
immunoglobulin and immunosuppressive agents are used in more severe or refractory cases. This
article reviews the clinical, diagnostic, and therapeutic characteristics of ITP, discussing
management approaches with a focus on the differences between its acute and chronic forms, as well
as future treatment prospects.
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INTRODUCAO

A Ptrpura Trombocitopénica Imune (PTI) é uma desordem autoimune que se
caracteriza pela destruicio prematura das plaquetas e pela diminui¢io de sua produgio,
resultando em trombocitopenia. A doenga pode se manifestar em sua forma aguda, mais
comum em criangas, geralmente apds infec¢des ou vacinas, ou em sua forma crdnica, que
acomete principalmente adultos, especialmente mulheres em idade fértil. Apesar de sua
patogénese nio ser completamente compreendida, a resposta autoimune parece
desempenhar um papel central, com a produgio de autoanticorpos que se ligam as plaquetas,
marcando-as para destrui¢do no sistema reticulo-endotelial, especialmente no bago.?

A PTI é um diagnéstico de exclusio, sendo necessirio descartar outras causas de
trombocitopenia, como infec¢des, medicamentos e doencas hematoldgicas. O diagndstico
definitivo é baseado em uma avaliagio clinica detalhada e em exames laboratoriais,
incluindo hemograma, esfregaco de sangue periférico, e, em alguns casos, biépsia da medula
4ssea. Em relagio ao tratamento, a abordagem varia de acordo com a gravidade da
trombocitopenia e a presenca de sintomas hemorragicos. Em casos leves, o tratamento pode
nio ser necessirio, enquanto que em casos graves, o uso de corticosteroides, imunoglobulina
intravenosa e agentes imunossupressores é frequentemente indicado.

Apesar dos avancos no tratamento, a PTI crénica ainda representa um desafio
clinico, devido as recorréncias e & imprevisibilidade de sua evolugio. O impacto da doenga
na qualidade de vida dos pacientes é significativo, principalmente pela necessidade de
monitoramento constante da contagem de plaquetas e pelos efeitos colaterais dos
tratamentos prolongados.’

Este artigo tem como objetivo revisar as principais caracteristicas clinicas,
diagndsticas e terapéuticas da PTI, discutindo as diferentes abordagens de manejo da doenga,

com foco nas suas formas aguda e cronica.

METODOLOGIA

Este artigo se trata de uma revisdo bibliografica elaborada com base em uma pesquisa
aprofundada na literatura cientifica disponivel sobre a Pérpura Trombocitopénica Imune.

Foram consultadas bases de dados como PubMed, Scielo e Google Scholar, utilizando
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palavras-chave como "Parpura Trombocitopénica Imune", "PTI crénica", "autoimunidade”,
"trombocitopenia” e "tratamento da PTI".

A selecdo dos artigos se deu pelo critério de relevincia, buscando publicagdes dos
tltimos 10 anos que abordassem a fisiopatologia, diagnéstico e tratamento da PTI.

Os estudos foram analisados de forma critica para a extracdo dos dados mais
relevantes sobre as abordagens terapéuticas, a eficicia dos diferentes tratamentos, as
complicacBes associadas 4 doenca e seu impacto na qualidade de vida dos pacientes. O
critério de inclusio dos artigos foi sua publicacio em revistas revisadas por pares e a
relevincia dos achados em relagio ao tema abordado. Artigos com evidéncias cientificas

fracas ou com metodologias questionaveis foram excluidos desta revisio.

DISCUSSAO

A patogénese da Parpura Trombocitopénica Imune (PTI) ndo é completamente
elucidada, sendo amplamente associada a dois fatores principais: a destrui¢io acelerada das
plaquetas e a inibi¢do de sua produgdo. A destrui¢io das plaquetas ocorre
predominantemente no sistema reticulo-endotelial, com maior destaque para o baco. Esse
processo é mediado, em muitos casos, pela produ¢io de anticorpos do tipo IgG pelos
linfécitos B, que marcam as plaquetas para destruicdo. Diversos antigenos presentes na
superficie plaquetdria sio responsiveis por essa ligacio com os anticorpos, sendo as
glicoproteinas IIb/IIla e Ib/IX os alvos mais comumente identificados. Isso sugere uma
relagdo complexa entre a resposta imune do paciente e a apresentagio de autoantigenos que
induzem o ataque autoimune.!

Apesar de os autoanticorpos estarem presentes em 50% a 70% dos pacientes com PTI,
essa frequéncia indica que outros mecanismos de destruicdo plaquetéria ainda precisam ser
melhor compreendidos. Stahl et al. demonstraram que certos anticorpos antiplaquetarios
tém especificidade apenas para megacariécitos que se encontram em estado ativo de
trombocitopoese, o que sugere que o processo destrutivo pode comecar na medula Sssea,
ainda na fase de formacdo das plaquetas. Essa descoberta levanta a hipétese de que a PTI
nio se restringe a destruicdo periférica de plaquetas maduras, mas também pode

comprometer a producdo de novas plaquetas.’?
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A etiologia exata da PTI permanece incerta, mas algumas teorias sugerem que
infec¢des virais desempenham um papel crucial no desenvolvimento da doenga. Em tais
casos, acredita-se que anticorpos antivirais reagem de forma cruzada com glicoproteinas
plaquetérias, induzindo uma resposta imunolégica inadequada e, consequentemente, a
destruicdo das plaquetas. Além disso, alteragdes no sistema imunoldgico, como disfuncdes
na regulacdo de células T reguladoras (Tregs) e uma hiperatividade de células T citotéxicas,
podem levar 4 produgio de autoanticorpos e desencadear outras sindromes autoimunes que
cursam com trombocitopenia. A disfun¢io imunolégica também é corroborada por
associacdes com outras doengas autoimunes, como o ldpus eritematoso sistémico,
reforcando a hipdtese de uma base imunopatolégica compartilhada entre essas condi¢des.3

A PTI é considerada uma desordem priméria da fase plaquetéria da hemostasia, e sua
manifestacdo clinica principal estd relacionada 4 hemorragia cutinea. Entre os sintomas
mais comuns estdo a purpura (petéquias, sufusdes, equimoses), que geralmente se localiza
em 4reas de maior pressdo, como tornozelos e pés. Hemorragias gengivais (gengivorragia) e
menorragia também sio observadas com frequéncia, enquanto episédios de hemorragia
digestiva, hematdria, sangramentos intracranianos e outros eventos hemorrigicos graves
sdo raros, mas possiveis. As hemorragias fatais ocorrem em aproximadamente 59 dos casos,
sendo que a metrorragia é uma das causas mais comuns (em 16,5% dos casos de morte por
hemorragia em mulheres com PTI).>4

Nos casos mais graves, as manifestacdes hemorrigicas podem surgir de forma
insidiosa, sendo muitas vezes agravadas pela coexisténcia de outras comorbidades, como
hipertensio arterial ou disfun¢des hepaticas. A intensidade da sintomatologia estd
diretamente relacionada a severidade da trombocitopenia, idade do paciente e condices
clinicas subjacentes. Por exemplo, em pacientes idosos, a presenca de comorbidades
cardiovasculares aumenta o risco de complicagdes hemorrégicas, mesmo em casos onde a
contagem plaquetiria ndo é extremamente baixa. Em criangas, a PTI costuma se
desenvolver apés uma infec¢do aguda, viral ou bacteriana, sendo frequente o aparecimento
das purpuras algumas semanas apés o episédio infeccioso.’

Em alguns pacientes, a doenga pode ser completamente assintomitica, sendo
detectada apenas por alteraces na contagem de plaquetas durante exames de rotina. Nesses

casos, o paciente nio apresenta sinais de sangramento ou outras manifestagdes clinicas, o
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que dificulta o diagnéstico precoce da condicdo. O diagnéstico definitivo de PTI é
estabelecido por exclusio de outras causas de trombocitopenia, como medicamentos
(heparina, quinina, sulfonamidas, entre outros), infeccdes (virus da imunodeficiéncia
humana, hepatite C, Helicobacter pylori), hepatopatias, hiperesplenismo, mielodisplasia,
parpura trombocitopénica trombética e doencas genéticas como a doenca de Von
Willebrand tipo 2B e a sindrome de Wiskott-Aldrich.»¢

Nio existe um exame laboratorial com sensibilidade e especificidade suficientes para
firmar o diagnéstico da PTI, tornando o diagnéstico um processo de exclusio. A
investigacio comeca com a avalia¢do clinica, incluindo o histérico do paciente e o exame
fisico detalhado. O hemograma completo é essencial, revelando trombocitopenia e, em
alguns casos, plaquetas macrociticas (com aumento do volume plaquetério médio - VPM).
O esfregaco de sangue periférico deve ser analisado cuidadosamente para identificar
possiveis alteracdes morfolégicas, como esferédcitos, eritrécitos fragmentados,
policromatocitose, linfécitos atipicos, blastos, células linfomatosas ou depésitos de
crioglobulina.”

Exames especificos, como testes para HIV e hepatite C, sdo cruciais para a exclusdo
de infec¢des que podem cursar com trombocitopenia. Além disso, a biépsia e o aspirado de
medula éssea s3o frequentemente indicados para excluir outras causas de trombocitopenia,
como doengas hematolégicas malignas (leucemias, linfomas) ou mielodisplasias. Na PTI,
os megacariécitos (células precursoras das plaquetas) costumam estar aumentados em
ntimero, mas com morfologia normal. Em pacientes idosos, deve-se considerar a
possibilidade de sindromes mielodispldsicas, que podem preceder a trombocitopenia em
meses ou anos, sendo importante distinguir essas condi¢des da PTI.8

O tratamento da PTI pode ser dividido em diferentes abordagens: inicial, de segunda
linha, para doenca refratdria e em situagdes de emergéncia. Em casos leves e assintomiticos,
o tratamento pode ser desnecessirio, especialmente quando a contagem de plaquetas esta
acima de 50.000/mm?3. A medida que a trombocitopenia se agrava (plaquetas < 20.000/mm3)
ou ocorrem sangramentos, a intervencdo farmacoldgica torna-se essencial. O uso de
corticosteroides, como a prednisona (em dose inicial de 2 mg/kg/dia), é a primeira escolha
de tratamento. A duracdo do tratamento e a posologia sio ajustadas com base na resposta

clinica e na contagem de plaquetas.’
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Outro tratamento frequentemente utilizado é a imunoglobulina intravenosa, que é
indicada principalmente em situa¢des de sangramento grave ou antes de procedimentos
cirdrgicos. Sua acdo se d4 pelo bloqueio dos receptores Fc nas células do sistema reticulo-
endotelial, impedindo a destruicio das plaquetas. A dose varia, sendo comumente
administrada a 400 mg/kg/dia por cinco dias ou 1 g/kg/dia por dois dias. Embora eficaz, seu
alto custo limita o uso rotineiro.>¢

Nos casos de doenca refratiria, em que hé falha terapéutica com corticosteroides,
imunossupressores como azatioprina ou ciclofosfamida podem ser empregados.
Recentemente, o uso de rituximabe, um anticorpo monoclonal anti-CD20, tem demonstrado
eficicia em pacientes com PTI refratdria, principalmente quando associado a outros
imunossupressores.’

A PTI, especialmente em sua forma crdnica, tem um impacto significativo na
qualidade de vida dos pacientes. As recorréncias frequentes, mesmo apds periodos de
remissdo, geram ansiedade e incerteza quanto 3 evolucio da doenca. Além disso, a
necessidade de monitorizagio continua da contagem de plaquetas e os efeitos colaterais dos
tratamentos prolongados, como a corticoterapia, podem prejudicar a saide fisica e mental
dos pacientes. A evolugdo terapéutica, com a introdugio de novos agentes
imunossupressores e bioldgicos, oferece esperanga para um melhor controle da doenga no

futuro.b?

CONCLUSAO

A Pirpura Trombocitopénica Imune é uma condi¢io clinica de manejo desafiador,
que envolve a destruicdo autoimune das plaquetas e pode apresentar-se de forma
assintomdtica ou com graves complica¢des hemorrigicas. O diagnéstico da PTI permanece
como um diagnéstico de exclusdo, exigindo uma investigacio detalhada para descartar
outras causas de trombocitopenia. O tratamento varia de acordo com a severidade da doenga
e a resposta do paciente as terapias iniciais, como corticosteroides e imunoglobulinas. Em
casos refratdrios, agentes imunossupressores e tratamentos biolégicos, como o rituximabe,
tém demonstrado beneficios.

Apesar dos avangos terapéuticos, a PTI crénica continua a ser uma fonte de

morbidade significativa para os pacientes, especialmente devido as recorréncias e a
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imprevisibilidade de sua evolugio. O desenvolvimento de novas terapias que possam induzir

uma remissio mais duradoura, com menos efeitos colaterais, é um objetivo fundamental nas

pesquisas atuais. Além disso, uma melhor compreensio dos mecanismos imunolégicos

subjacentes 4 doenca pode abrir caminho para tratamentos mais direcionados e eficazes no
2 . . . ~ . . .

futuro. E essencial que a monitorizacio e o manejo da PTI sejam realizados de forma

individualizada, considerando as caracteristicas clinicas de cada paciente, a fim de

minimizar complicacSes e melhorar a qualidade de vida a longo prazo.
P < q gop
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