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DEFINICIONES

Trombocitopenia inmune primaria es un trastorno hematolégico adquirido, caracterizado por una disminucion aislada, transitoria o
persistente, del recuento plaquetario en sangre periférica. Este se define una cifra < 100.000 plaquetas/uL, en ausencia de una causa
subyacente evidente.

Clasificacién diagnéstica.
. PTI de reciente diagndstico: desde el momento del diagnodstico hasta los 3 meses de evolucién.
. PTI persistente: de duracién entre los 3 y 12 meses desde el diagnéstico, incluye a
o Pacientes que no alcanzan la remisién completa de forma espontanea
o Pacientes que no mantienen remisién completa después de suspender el tratamiento instaurado.
. PTI crénica: Pacientes que contintian con trombopenia después de 12 meses desde el diagndstico.

Criterios de respuesta al tratamiento.

. Remisién completa (RC): Recuento > a 100.000/uL mantenido + de 6 semanas tras la supresién del tratamiento.

. Remisién parcial (RP): Elevacion de plaquetas respecto a la cifra inicial, consiguiendo recuentos entre 30.000-100.000/pL,
mantenidos mas de 6 semanas tras la supresion del tratamiento.

. Ausencia de respuesta (AR): no se modifica la evolucidn de la enfermedad ni clinica ni biolégicamente.

. Respuesta transitoria (RT): mejoria inicial con reaparicion de nuevas manifestaciones clinicas o de un recuento inferior a 30.000
plaquetas/uL antes de seis semanas de haber finalizado el tratamiento.

. Recaida (REC): recuento inferior a 30.000 plagquetas/uL después de seis semanas de haber finalizado el tratamiento, habiéndose
obtenido previamente una remision completa (RC) o parcial (RP).

. Corticodependencia (CD): necesidad de mantener o repetir dosis de corticoides durante por lo menos 2 meses para mantener
un recuento plaquetario > 30.000/uL y/o para evitar sangrado (los pacientes corticodependientes se consideran no-
respondedores).

. Refractaria (R): Trombopenia persistente (< 20.000/uL) durante mas de 6-12 meses con presencia al menos de sangrado menor
y/o pérdida de respuesta tras esplenectomia y/o necesidad de tratamiento de forma mantenida para minimizar el riesgo de
sangrado significativo.

Clasificacion de gravedad de Buchanan (modificada por Bennett et al.)

Ninguno Ningun tipo de hemorragia de nueva aparicion.
Algunas petequias (<100) y/o <5 hematomas pequefios (£3 cm ), sin
Menor hemorragia mucosa.
Muchas petequias (>100) y/o > 5 hematomas grandes (> 3 cm )., sin
Leve hemorragia mucosa.

Hemorragia cutdnea y/o mucosa (epistaxis, gingival, ampollas
Moderado hemorragicas orofaringeas, menorragia, sangrado gastrointestinal, otras)
que no requiere atencion o intervencion médica inmediata
Hemorragia cutdnea y/o mucosa o sospecha de hemorragia interna
Grave (cerebral, pulmonar, genitourinaria, gastrointestinal, muscular,
articular...) que requieren intervencion médica inmediata.
Hemorragia intracraneal documentada o sangrado que comprometa la
Riesgo vital vida del paciente en cualquier localizacion.
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PTI AGUDA (DIAGNOSTICO RECIENTE EN URGENCIAS)
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1 Diagnéstico diferencial !

NINO EN URGENCIAS CON < 100.000 PLAQUETAS SIN
CAUSA APARENTE

HACER E. SECUNDARIA EXHAUSTIVA:

Enfermedades autoinmunes (lupus eritematoso
sistémico y otras colagenopatias).

Infecciones (CMV, VEB, VHC, VHB, VIH, HHV6,
HHV8, VHS, parvovirus B19).

Vacunacion reciente, sobre todo la triple virica
(sarampion, parotiditis, rubeola).
Inmunodeficiencias (p.e. inmunodeficiencia
comun variable, sindrome linfoproliferativo
autoinmune).

Anamnesis: sintomas, forma de inicio, duracion,
desencadenantes, gravedad del sangrado, /
antecedentes personales, vacunaciones, medicacion.
Exploracidn fisica: hemorragias cutaneas o mucosas,
palidez, linfadenodenopatias, hepatomegalia,
esplenomegalia grande o masiva, fiebre/febricula.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS

Enfermedades de la médula ésea (p.e.
sindromes mielodispldsicos, aplasia medular,
mielofibrosis, anemia megaloblastica). (]
Transfusion reciente (purpura 0
postransfusional).

Medicamentos, abuso de alcohol, consumo de
quinina (tdnica) o téxicos ambientales. (]
Hemopatias malignas (leucemias, sindromes
linfoproliferativos) y otras malignidades.
Enfermedad hepatica

Trombopenia congénita

Hemograma con recuento reticulocitario.
Extension de sangre periférica.

Biogquimica sanguinea.

Estudio de coagulacion basica.

Grupo sanguineo ABO, Rh y Coombs directo
Inmunoglobulinas.

Serologia (IgM e 1gG) CMV, EBV, parvovirus B19,
herpes simple, VH 6y 8, VIH, hepatitis By C.
Sedimento de orina
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FARMACOS CON ASOCIACION CAUSAL CONOCIDA CON

TROMBOCITOPENIA

Abciximab Et: Paracet:
Acido Fenitoil Piperacilina
Acido valproico Haloperidol Quinidi

Amiodarona Heparina Quinina

Ampicilina Hidroclortiazida Ranitidina
Carbamazepina Ibuprofeno Rifampicina
Clorpr i Iri Sii ina

Cotrimoxazol Interferén alfa Sulfisoxazol

Diclofe ap! Tirofiban

Eptifibatide o) latino V. ici

—~

MENEJO EN URGENCIAS EN FUNCION DE CLINICA Y CIFRA DE PLAQUETAS

SANGRADO ACTIVO
Y
<30.000 PLAQ/ulL

R

« Epistaxis que precisa
taponamiento

* Hematuria

* Hemorragia digestiva
macroscopica

SANGRADO CUTANEO-MUCOSO
Y/O <10.000 PLAQ/pL
Y/O FACTORES DE RIESGO

SANGRADO CUTANEO EXCLUSIVO

Y >10.000 PLAQ/pL
NO FACT DE RIESGO

PREVIO a tto con corticoides realizar extension de sangre
periférica revisada por hematélogo experto, que el
paciente no presenta clinica o hallazgos fisicos atipicos ni
alteraciones en otras series hematoldgicas. O realizacion de

Médula dsea.

* Menorragia
* Gingivorragia importante

Y

* Hemorragia que precise

NO

Sl .

\ trasfusiéon de hematies

IGIV
(0,8-1 g/kg/dosis Unica, en 6-8 H

} .

FACTORES DE RIESGO
HEMORRAGICO

Plaguetas < 10.000pL.

Hematuria

TCE, politraumatismo

previo

Uso de antiagregantes

Diatesis hemorragica

!

Prednisona/Metilprednisolona
1-2 mg/kg/dia, 7-14 dias
4 mg/kg/dia, 4 dias

Desaparece sangrado Persiste sangrado

11
v | Ausenciade 11 Mejoria clinica y/o >
o ! R ! meijoria : : 10.000 plaa/ulL
| Controlalas72h : Prednisona y/o R s T e
"""""" 22 dosis IGIV I___}_____I
_______________ I Continuar :
: IGIV w___en_ !
|
I
ImT T T o R e
I >20.000 plag/pLsin <20.000 plag/pL y/o

sangrado activo

1

: 1

sangrado activo 'y
1

1

= Observacion clinica y analitica
= Valorar criterios de ingreso
i’

CRITERIOS DE INGRESO.
Hemorragia significativa (grado > 3 de

Buchanan: VER PAGINA 1

Recuento plaquetario < 20.000/pL.

Factores de riesgo hemorragico

(antiagregantes, didtesis hemorragica)
Residencia lejana o angustia familiar

Reposo relativo

vesical, enemas, etc).

RECOMENDACIONES GENERALES. TODOS
Evitar maniobras con riesgo de sangrado (inyecciones i.m., sondaje

Contraindicado el uso de 4cido acetilsalicilico y sus derivados. Se

desaconseja administrar otros antinflamatorios no esteroideos y
antihistaminicos.
Evitar deportes de contacto y actividades con riesgo de traumatismo.
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NINO CON PTI PERSISTENTE O CRONICA

.

< 30.000 plaquetas/uL >30.000 plaquetas/pL

l

Hemorragia activa o
factores de rieszo

\ 4

\

NO

si

Observacion
Recomendaciones generales.
Derivar a consulta de
hematoncologia.

!

1. Sidisponible en H2 Clinica:
a. Administrar ultimo tratamiento
administrado efectivo.
2. No historia disponible:
a. IGIV administrada de forma
periddica segun clinica

}

Ig anti-D o “bolus” de
corticoides o dexametasona oral
si no responde




=V

SaludMadrid

Hospital General Universitario

Gregorio Maraioén
B comunidad de Madrid

PTI: AGUDA O CRONICA EN SITUACIONES ESPECIALES ‘
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Se definen como aquellas hemorragias del sistema nervioso central u otras hemorragias que
comprometan la vida del paciente.
Se administran de forma secuencial:

ukhwN e

URGENCIAS CON RIESGO VITAL \

Metilprednisolona, bolo intravenoso de 10 mg/kg.
Gammaglobulina inespecifica intravenosa (I1GIV), 400 mg/kg
Concentrado de plaquetas, 1 unidad/5-10 kg/6-8 horas
Gammaglobulina inespecifica intravenosa (1GIV), 400 mg/kg
Valorar esplenectomia urgente, segln el caso.

J

SITUACIONES CON RIESGO ESPECIAL \

Traumatismo crdneo-encefdlico (TCE), politraumatizados y necesidad de cirugia urgente:
administrar IGIV 0,8-1 g/kg si plaquetas < 50.000/uL y plaquetas si recuento < 10.000/uL (o si
precisan para procedimiento quirdrgico).

Cirugia programada (valorar riesgo hemorragico segun intervencion): IGIV 0,8-1 g/kg si plaquetas <
50.000/uL.

Esplenectomia programada: IGIV 0,8-1 g/kg si plaquetas < 20.000/uL y clampaje precoz de la arteria

esplénica. j
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TRATAMIENTOS

TRATAMIENTOS DE PRIMERA LiNEA

CORTICOTERAPIA
Prednisona (oral) o metilprednisolona (i.v.), repartida en tres dosis tras desayuno, comida y cena.
=  Dosis: 1-2 mg/kg/dia, durante 7-14 dias o 4 mg/kg/dia (dosis maxima 180 mg/dia) durante 4 dias,
luego pasar a 2 mg/kg durante 3 dias y suspender.
= Tiempo de respuesta inicial y maxima: 2-7 dias y 7-28 dias, respectivamente.

INMUNOGLOBULINA INESPECIFICA INTRAVENOSA (IGIV)

= Dosis: 0,8-1 g/kg/dosis Unica i.v. en perfusidn continua durante 6-8 horas, al inicio de la infusidn la
velocidad es mas lenta; se recomienda seguir la pauta de velocidad de infusidn indicada en cada
preparado.

= Serecomienda premedicar con paracetamol.

= Efectos adversos

e Anafilaxia, en pacientes con déficit de IgA: se recomienda tener preparado para uso
inmediato el tratamiento especifico y equipo de reanimacion (adrenalina,.....)

e Cefalea, nduseas, vomitos (se recomienda disminuir la velocidad de infusidn)
e Febricula o fiebre
e Hemodlisis aloinmune
¢ Meningitis aséptica
= Riesgos bioldgicos: las IGIV son hemoderivados y por tanto, aunque durante el fraccionamiento
plasmatico y purificacion se reduce la posible carga viral no estan exentas del riesgo de transmision
de enfermedades infecciosas. Se ha notificado la transmision de hepatitis C.
= Tiempo de respuesta inicial y maxima: 1-2 dias y 2-7 dias, respectivamente.
= Tasa de respuesta: > 80% de los pacientes.

TRATAMIENTOS DE SEGUNDA LINEA

INMUNOGLOBULINA ANTI-D (pacientes Rh+).

= Mecanismo de accidn: bloqueo de receptores Fc macrofagicos con hematies recubiertos por Ac anti
D. Respuesta en un 50-70% de los pacientes.

=  Posologia: 50-75 pg/kg/dia intravenosa en dosis Unica, en perfusion durante 1 hora diluida en suero
fisioldgico. Se recomienda premedicar con paracetamol.

= Efectos adversos y riesgos bioldgicos: debe vigilarse la anemia hemolitica inmune. Mas raro:
coagulacion intravascular diseminada y fallo renal agudo. Ya que se trata de un hemoderivado, no
estd exento del riesgo de transmisidn de enfermedades infecciosas (se ha comprobado la transmisidn
de hepatitis C). Se recomiendan los siguientes controles: Hb, Coombs directo, recuento
reticulocitario y bilirrubina indirecta.

= Se aconseja no repetir dosis (a las 2-4 semanas) si presenta bilirrubina I. > 1,5 mg/dl y reticulocitos >
5% con subictericia o coluria, o descenso de Hb > 2 g/d|I

= Tiempo de respuesta inicial y maxima: > 50% 24 horas y 3-7 dias, respectivamente.

CORTICOTERAPIA

a) “Bolus” de corticoides

e Metilprednisolona: 30 mg/kg/dia, 3 dias

e Infusién en 2 horas

e Control de T.A. y glucosuria
b) Dexametasona oral: 0,6 mg/kg/dia en 1 dosis, maximo 40 mg, durante 4 dias, cada mes. Tiempo de
respuesta inicial de 2-14 dias y maxima 4-28 dias.




