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Metas educacionales

e Reconocer los diferentes sindromes de
trombocitopenias autoinmunes

 Familiarizarse con la presentacion clinica
y pruebas de laboratorio usadas en su
diagnadstico

 Familiarizarse con las terapias disponibles
y sus aplicaciones



Trombocitopenias autoinmunes

e Sindromes
— Idiopatico
e Adulto
» Paciente pediatrico

— Secundario
 Infecciones
e Sindromes lifoproliferativos
 Enfermedades autoinmunes

— Embarazo



Trombocitopenia idiopatica

Definicion
— Trombocitopenia aislada sin causa clinica aparente
con o sin sintomas de sangrado

— Es necesario excluir otras causas de trombocitopenia
— Incidencia:

1:10,000 personas

Mas comun en mujeres durante los 20-30 afos de edad
50% son pacientes pediatricos

Causante del 0.18% de admisiones a hospitales

Aumento en la deteccion del paciente asintbmatico con
trombocitopenias menos severa

Reconocido con mas frecuencia en el paciente de mayor
edad



Trombocitopenia idiopatica

Patogénesis

— Destruccion acelerada de plaguetas por
anticuerpos autoinmunes con especificidad a
las plaquetas

— Participacion del bazo como el érgano envuelto
en la remocion de las plaguetas sensitizadas
por estos autoanticuerpos

— Disminucidn o ausencia del mecanismo
compensatorio de la médula 0sea para
aumentar la produccion de plaguetas

— Niveles de trombopoietina normales o
levemente aumentados



Trombocitopenia idiopatica

Evaluacion

Historial médico

Examen fisico
» Evidencia de sangramiento mucocutaneo
* Bazo de tamaio normal
« Ausencia de linfoadenopatia

Pruebas de laboratorio
« Hemograma con diferencial

 Examen del diferencial
— Confirma la trombocitopenia

— Comprueba la morfologia normal de las plaguetas, con la presencia de
algunas plaquetas de tamafio mayor

— Conprueba morfologia normal de los eritrocitos y leukocitos
Examen de la médula 6sea
« En pacientes de edad avanzada solamente
Esta evaluacion es suficiente para excluir otras causas y establecer
el diagnostico
Respuesta al tratamieno y la evolucion clinica proveen confirmacion
adicional del diagnaostico



Sangrado mucocutaneo




Diferencial
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Trombocitopenia idiopatica

* Deteccidon de anticuerpos plaguetarios
— Sensitividad: 48-66%
— Especificidad: 79-92%
— Valor de prediccion positiva: 78-92%
* Resultados negativos: no excluyen
diagnadstico
» La especificidad molecular del anticuerpo

hacia el antigeno plaquetario puede influir
en el grado de severidad clinica



Trombocitopenia idiopatica

 Manejo clinico

— Objetivo principal: evitar un sangramiento
severo mediante el mantenimiento de un
contaje plaguetario adecuado

— Sangramiento Severo es raro

e Se cree gue las plaquetas mas jovenes tienen una
capacidad hemostatica superior que las plaguetas
de mayor edad

— Riesgo mayor de sangramiento severo en
pacientes mayores de 60 anos

— Remision de la enfermedad: 9-32%




Trombocitopenia purpura idiopatica en
el paciente adulto

e Tratamiento Inicial: e Tratamientos de recaidas
— No indicado para contaje — Contaje de plaquetas
de plaquetas > 30,000/uL menor de 30,000/uL a
— Hospitalizacién si contaje pesar del tratamiento inicial
de plaquetas < 20,000/uL — Ocurre en 25% pacientes,
— Farmacoterapia 5a 10 anos despues
« Prednisona — Repetir tratamiento inicial
* Inmunoglobulina
intravenosa

e Inmunoglobulina Anti-D: a
usarse solo en pacientes
tipo Rh positivo



Trombocitopenia purpura idiopatica
en el paciente adulto

Tratamiento pre-operativo e Tratamiento de emergencia
« Discutir con anticipacion la — Inmunoglobulina intravenosa
participacion del servicio de y/o metilprednisolona
transfusion con el hematdlogo y Intravenosa
cirdjano _ — Riesgo de hemorragia severa
 Idealmente, aumentar el contaje - transfusion de plaquetas
de plaquetas a mas de 50,000/L — Tratamiento adicional
antes del proc_edlmlento quirargico . Evitar disfuncion plaguetaria
* Farmacoterapia « Mantener presién sanguinea
— Esteroides adecuada
— Inmunoglobulina intravenosa » Evitar riesgos traumaticos
— Inmunoglobulina Anti-D * Epistaxis-usar agentes
« 85% de pacientes obtienen una antifibrinoliticos
hemostasia adecuada « Sangramiento vaginal-usar

« Evitar transfusion de plaguetas progesterona

profilacticas



Trombocitopenia purpura idiopatica en
el paciente adulto

Tratamiento de la manifestacion cronica del sindrome

 Riesgo de hemorragia intracraneal es 2-3%

— Mortalidad:
 Pacientes < 40 afnos: 2 %
 Pacientes > 60 afnos: 40%

e« Comenzar con un tratamiento similar al usado originalmente, o
« Tratar agentes secundarios: danazol, vincristina, rituxamab

« Esplenectomia

» 30-40 % pacientes: recaida después de esplenectomia

« Tratar con agentes trombopoiéticos
» Pacientes adultos

« Reacciones adversas: aumento reticulina en la medula 6sea; trombosis;
trombocitopenia al descontinuar el medicamento

« Romiplostim: administracion por via subcutanea
« Eltrombopag: administracion por via oral

» Evaluar paciente para la presencia de bazos accesorios



Trombocitopenia purpura idiopatica en
el paciente pediatrico

Presentacion

95% de los casos de trombocitopenia aislada severa en la nifiez
Mas comun entre 3-5 afos de edad
Recuperacion espontanea en > 80% de los casos

Riesgo de hemorragia intracraneal

— Mayor con contaje de plaquetas menor de < 10,000/uL

— Incidencia: 0.1-1%
La mayoria de los pacientes tienen un historial reciente de una enfermedad viral o de
vacunacion (vacuna tipo virus vivo)

Sindrome cronico: mayormente en adolecentes y en el sindrome de Evans

Dlagnostlco diferencial

Anemia aplastica
— Anemia de Fanconi
— Enfermedad de Wiscott-Aldrich
— Enfermedad de May Hegglin
— Sindrome Bernard Soulier
— Sindrome megakariocitico congenito
— Sindrome de ausencia del radio
— Lupus sistémico eritromatoso
— Infecciones virales



Trombocitopenia purpura idiopatica en
el paciente pediatrico

e Terapia inicial
— Su necesidad es debatible
— Enfoque:
 evitar hemorragia intracranial
 acortar duracion de la trombocitopenia severa
— Prednisona

» 2-4 mg /kg/day; disminuyendo dosis através de 2 semanas a 3
meses

— Usar inmunoglobulina intravenosa o anti-D si la dosis de prednisona
excede 0.2 mg/kg por dia o requiere mas de 3 meses de tratamiento
e Terapia secundaria
— Metillprednisolone 30mg/kg/dia por 3 dias

— Methylprednisolona + inmunoglobulina por 1-3 dias para pacientes
con contaje de plaquetas menor de 20,000/uL y sangrado interno

— Efectuar la transfusion de plaquetas solo en riesgo inminente de una
hemorragia mayor



Trombocitopenia autoinmune
secundaria

40-50% de los casos
Infecciones

Enfermedades sistémicas autoinmunes

— Presentacion inicial en 15-25% de los casos de lupus
sistemico eritromatoso

Desordenes linfoproliferativos
— 2% de pacientes con leucemia linfocitica cronica
— 1% de los pacientes con la enfermedad de Hodgkins

— 3-5% posterior al transplante de medula 6sea u otros
organos



Trombocitopenia purpura idiopatica
durante el embarazo

1-2 casos de cada 1000 partos
Puede causar trombocitopenia en la madre y en el feto

trombocitopenia neonatal en 10% de casos

Diagnostico diferencial:

Trombocitopenia gestacional

» Presente en 4-8% de los embarazos

« Contaje de plaquetas mayor de 70,000/uL durante el tercer mes de embarazo
Pre enclampsia

Microangiopatias trombocitopenicas

Terapia

Solamente para contajes de plaguetas menores de 30,000/uL

Medicamentos citotoxicos estan contraindicados durante el primer
trimestre del embarazo

Tratamiento primario: prednisona

Usar inmunoglobulina intravenosa si la trombocitopenia no mejora con la
prednisona

Un contaje de plaquetas de o mayor a 50,000/uL se considera adecuado
para un parto por cesarea



Como yo manejo las transfusiones de
plaguetas en trombocitopenias autoinmunes

Pedido preoperatorio
— Pedido especial de plaguetas al servicio de transfusion
— Me piden una consulta informal

Si la peticion viene del cirujano, pido que se inicie una consulta al
hematologo

Plan multidiciplinario para el uso de farmacoterapia y/o transfusion de
plaguetas durante el periodo perioperatorio

Dependiendo del tipo de cirugia y del contaje de plaquetas inicial

— Dilatar la cirugia y comezar farmacoterapia para aumentar el contaje base
de plaquetas

Pasos a seguir si el contaje de plaguetas no aumenta a 50,000/pL
— Considerar la trasfusion continua de plaquetas durante el procedimiento

Estar seguro de tener plaguetas adicionales alamacenadas en el
hospital



Como yo manejo las transfusiones de
plaguetas en trombocitopenias autoinmunes

Paciente con sangrado, un contaje de plaguetas menor de 20,000/uL, con poco o ningln
incremento en le contaje después de la transfusion de plaquetas

Usualmente un paciente en la unidad de cuidado intensivo

Recibo una llamada del servicio de transfusion sobre ordenes multiple de plaguetas para
un mismo paciente en un intervalo de tiempo corto ( 3 érdenes en menos de 24 horas)

Visito la unidad donde se encuentra el paciente y discuto el caso con el médico de
covertura

— Diagnostico principal

— Contaje de plaquetas durante la hospitalizaciéon

— Historial previo de trombocitopenia

Calculo la dosis ideal de acuerdo al peso del paciente

— Si la dosis transfundida fue subdptima, recomiendo la transfusion de una dosis adecuada para el
peso del paciente ( una unidad por kg de peso)

— Pido que se obtenga un contaje de plaquetas una hora después de la transfusion

Disefo un plan de transfusion

— Estimo la cantidad y frecuencia de las transfusiones de plaquetas necesarias para controlar el
sangrado

— Evallo el paciente de acuerdo a la mejoria clinica aun en la ausencia de cambio en el contaje de
plaquetas

— Continuo tratamiento hasta que el paciente se estabiliza



Como yo manejo las transfusiones de
plaguetas en trombocitopenias autoinmunes

Paciente que requiere un procedimiento de tipo invasivo y un contaje de plaquetas
menor de 20,000/uL, con poco o ningun incremento en le contaje después de la
transfusion de plagquetas
Recibo una llamada del servicio de transfusion sobre 6érdenes multiple de plaguetas
para un mismo paciente en un intervalo de tiempo corto (3 6rdenes en menos de 24
horas)
Visito la unidad donde se encuentra el paciente y discuto el caso con el médico de
covertura

— Diagnostico principal

— Contaje de plaquetas durante la hospitalizaciéon

— Historial previo de trombocitopenia

Calculo la dosis ideal de acuerdo al peso del paciente

— Si la dosis transfundida fue subodptima, recomiendo la transfusion de una dosis adecuada
para el peso del paciente (una unidad por kg de peso)

— Pido que se obtenga un contaje de plaquetas una hora después de la transfusion

Disefo un plan de transfusion

— Le explico al equipo médico del paciente que el contaje deseado para el procedimiento
puede ser inalcanzable

— Sugiero la transfusion de plaquetas durante el procedimiento
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