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INTRODUCCION

La Trombocitopenia Inmune Primaria (PTI) es una enfermedad caracterizada por la
presentacion habitualmente aguda de una trombocitopenia esencialmente periférica con
valores inferiores a 100.000 plaquetas/uL, en nifios que carecen de antecedente u otra
patologia que explique dicha citopenia, con manifestaciones hemorragicas exclusivamente o
asintomaticos, que se debe a un mecanismo autoinmune. Es la causa mas frecuente de
trombopenia adquirida en nifios.

La incidencia anual es de 1/10.000 nifios con un pico entre los 2 y 4 afios, no parece haber
diferencias debidas al sexo. Suele existir antecedente de infeccidn viral o vacunacién 1-3
semanas antes.

El eje central en la etiopatogenia de la PTl es la perdida de la tolerancia inmunoldgica hacia los
antigenos especificos de las plaguetas. Inicialmente se documento y estaba asentado el papel
del brazo efector humoral (auto anticuerpos especificos) sobre las plaquetas en la patogénesis
de la enfermedad, pero con el avance en los conocimientos de la inmunologia y las
aplicaciones al conocimiento de la PTl se ha observado la importancia que tiene la inmunidad
celular de forma directa e indirecta a través de la cooperacién T-B.

CLASIFICACION DIAGNOSTICA

- PTl de reciente diagndstico: Desde el momento del diagnostico hasta los 3 meses de
evolucion

- PTI persistente: De duracion entre los 3 y 12 meses desde el diagndstico, incluye a:
. Pacientes que no alcanzan la remision completa de forma espontanea

. Pacientes que no mantiene la remisidon completa después de suspender el
tratamiento instaurado.

- PTl crénica: Pacientes que contindan con trombocitopenia después de 12 meses desde el
diagnostico.

DIAGNOSTICO

Diagndstico de exclusidn, orientado a descartar otras causas de trombopenia.
- Historia clinica detallada:

. Nifio asintomatico (salvo clinica hemorrégica y sin antecedentes patoldgicos)
. Edad 1-10 afios

. Clinica exclusivamente mucocutanea (petequias y hematomas) de presentacién
aguda.



. Antecedente reciente de infeccidn viral o vacunacion (6 semanas)

. Ausencia de historia familiar o personal de trombopenia u otros trastornos
hemorragicos

. Ausencia de signos o sintomas de alarma: fiebre, pérdida de peso, astenia, dolores
0seos o0 exantema

. No medicacién concomitante.
- Exploracion fisica:
. Hallazgos “tipicos” de PTI: Petequias, hematomas o sangrado de mucosas.
. Considerar otras causas de trombopenia si:
. Hepatoesplenomegalia y/o linfadenopatias.
. Ictericia y/o palidez
. Eccema
. Manchas café con leche, talla baja, fascies peculiar, malformaciones
. Hipopigmentacion reticular, leucoplaquia, alteraciones ungueales
. Anomalias esqueléticas
. Alteraciones cardiacas o neuroldgicas.
- Pruebas complementarias bdsicas:
. Hemograma y recuento de reticulocitos
. Morfologia en sangre periférica con revision por hematdlogo experto
. Estudio de Hemostasia: TP, TTPA, fibrindgeno
. Grupo, Rh y Coombs directo
. Inmunoglobulinas

. Estudio microbiologico de: CMV, EBV, parvovirus B19, herpes simple, herpes 6, VIH,
hepatitis By C

. Bioquimica hematica: GOT, GPT, LDH, glucosa, urea, creatinina.
. Sedimento urinario
- Estudios adicionales (no indicados en la Urgencia):

. Aspirado de médula dsea: indicado si clinica atipica, otras citopenias, alteraciones en
la exploracidn o no respuesta a tratamientos de 12 linea.

. Poblaciones linfocitarias

. Anticuerpos antinucleares y otros estudios de autoinmunidad
. Estudios de trombofilia

. Estudios de complemento

. Descartar infeccién H. pylori



TRATAMIENTO
MEDIDAS GENERALES:
- Considerar ingreso si:
.Sangrado activo
.Riesgo hemorragico:
.TCE o politraumatismo previo
.Cirugia < 10 dias
.Antiagregantes o anticoagulantes < 7-10 dias
.Diatesis hemorragica (coagulopatia o vasculitis)
.Cifra plaquetas < 20.000/mmc
.Evitar inyecciones intramusculares y punciones vasculares de dificil acceso
.Contraindicados AINEs
.Restriccidn deportiva si riesgo traumatico

Antifibrinoliticos (ac. Tranexamico) si hemorragia activa

PAUTA DE ACTUACION EN PTI DE DIAGNOSTICO RECIENTE
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PAUTA DE TRATAMIENTO:

- Observacion y vigilancia estrecha = no sangrado activo grave:

. 2/3 pacientes resolucién espontdnea < 6-12 meses desde diagndstico

- Tratamiento médico 12 linea = Objetivo: aumento rapido de la cifra de plaquetas.

Ambas opciones son eficaces e igualmente validas para tratamiento de PTI de reciente

diagnéstico.
Tratamiento Dosis Respuesta| Tiempo de Toxicidad Duracién de
recomendada respuesta respuesta
Prednisona 4 mg/Kg/diax4|75% 2-7 dias .HTA 30% de los
dias, 2 .Hiperglucemia pacientes
mg/Kg/dia x 3 Irritabilidad disminucién de
dias Acnhé cifra de plaquetas a
.Aumento de peso las 2-6 semanas de
‘Gastritis su administracion
.Alteracion
mineralizacion
Osea
Inmunoglobulina |0,8-1g/Kgiven |80% 1-3 dias . Fiebre durante 30% de los
inespecifica IV dosis Unica |nfus,|on , paaentes,
. Nauseas y vomitos | disminucion de
. Reacciones cifra de plaquetas a
alérgicas las 2-6 semanas de
. Meningitis su administracién
aséptica
. Hemdlisis
autoinmune

TRATAMIENTO DE LAS URGENCIAS CON RIESGO VITAL

Indicaciones:

- Hemorragias SNC

- Otras hemorragias que comprometan la vida del paciente.

TERAPIA EN TANDEM:
Se administran sucesivamente:

metilprednisolona =
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Gammaglobulina
iv 400 mg/kg
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Plaquetas
1 pool/ 5-10 cc
c/6-8h

|

49 592 valorar
Gammaglobulina ESPLENECTOMIA
iv 400 mg/kg urgente




TRATAMIENTO DE SITUACIONES CON RIESGO ESPECIAL

- TCE, politraumatizados y cirugia urgente:

Administrar IGIV 0,8-1 g/kg si plaquetas < 50.000/uL y plaquetas si recuento < 10.000/pL
- Cirugia programada (valorar riesgo hemorragico segun intervencion)

IGIV 0,8-1 g/kg si plaguetas < 50.000/pL

- Esplenectomia programada

IGIV 0,8-1 g/kg si plaguetas < 20.000/pL

Clampaje precoz de la arteria esplenica
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