Trombocitopenya
Inmune |

Una guia practica para enfermeras y otros
profesionales de la salud
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Capitulo 1. Introduccion a la
trombocitopenia inmune

La trombocitopenia inmune (PTI) es una enfermedad
hematoldgica autoinmune que afecta a las plaquetas.

El sistema inmune del paciente produce anticuerpos
antiplaquetarios que destruyen las plaquetas y suprimen su
produccion en la médula 6sea. Por lo tanto, los pacientes con
trombocitopenia inmune tienen un riesgo elevado de sangrado
severo. En nifos, la enfermedad por lo general es aguda y se
resuelve de forma espontanea. En cambio en adultos es mas
probable que la enfermedad se cronifique, por lo que requiere
un tratamiento y supervision individualizado para mantener un
recuento de plaquetas en un nivel seguro y prevenir sangrados
SEVeros.

Historia de la PTI

La PTl originariamente fue descrita por el doctor aleman
Paul Gottlieb Werlhof en 1735 por lo que fue conocida como
enfermedad de Werlhof." En 1916, Paul Kaznelson comunico
el primer tratamiento exitoso de la PTl al ver que uno de sus
pacientes respondio a una esplenectomia.? La esplenectomia
fue usada como tratamiento de la PTI hasta 1950. En 1951,
Willaim J. Harrington y James W. Hollingsworth establecieron
que la PTl era una enfermedad autoinmune.® Postularon

que la destruccion de plaquetas era causada por un factor
que circulaba en la sangre. En su experimento Harrington
recibid sangre de un paciente con PTl'y en menos de 3
horas su propio nivel de plaquetas habia disminuido tan
drasticamente que le causo un ataque convulsivo. Tardd 5

Figura 1. Incidencia de PTI segiin sexo y edad

dias en normalizarse su nivel de plaquetas. Los anticuerpos,
por lo general inmunoglobulina tipo G, especificos para las
glycoproteinas de la membrana de las plaquetas (GPIIB-

IA es la méas comun) han sido identificados como el factor
responsable de la destruccion de las plaquetas.*®

Hasta hace poco, la PTI ha sido conocida como purpura
trombocitopénica idiopatica, pero el nombre se cambio por
trombocitopenia inmune, ya que muchos de los pacientes no
sufren de pUrpura y en la mayoria de los casos es un trastorno
autoinmune y no idiopatico.’

Epidemiologia

La PTl afecta a personas de ambos sexos y todas las edades
—no existen pacientes tipicos de PTI (vea en el apéndice los
estudios de casos). Se estima que la PTl afecta a 3.3/100,000
adultos por afio y entre 1.9 y 6.4/100,000 nifios por afio.™ La
frecuencia de la PTI aumenta con la edad y, en adultos entre
18y 65 afos, es mas alta en mujeres que en hombres (Figura
1)."71% La frecuencia esta aumentando, en parte debido a que
también se incluye el recuento de plaquetas en examenes

de sangre rutinarios. Mas del 20% de los pacientes con PTI
tienen otros trastornos inmunoldgicos (p. e]. lupus eritematoso
sistémico, enfermedad tiroidea inmune) o infecciones
cronicas.'*1
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PTI, Trombocitopenia inmune. Reproducido con permiso de The British Journal of Haematology."
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Fisiopatologia

Aln se desconoce qué causa que el sistema inmune produzca
los anticuerpos dirigidos a la destruccion de las plaquetas.

El modulador principal de la produccion de plaquetas es la
trombopoyetina.'® La trombopoyetina enddgena se une a
receptores de los megacariocitos en la médula 6sea y estimula
la produccion de plaquetas (Figura 2). Normalmente el bazo
elimina las plaquetas de la circulacion (Figura 3) . La velocidad
de produccion de plaquetas esta inversamente relacionada con
el nivel de trombopoyetina enddgena. Sin embargo, al tener
PTI hay una deficiencia funcional en la trombopoyetina que
contribuye al desarrollo de trombocitopenia.™

Se creia que la PTl era unicamente el resultado de la
destruccion de plaquetas inducida por anticuerpos. Sin
embargo, recientes evidencias indican que la fisiopatologia
también involucra otros mecanismos como la destruccion de
plaquetas por medio de células Ty la produccion deficiente de
plaguetas en la médula dsea.'® Los anticuerpos que se unen

Figura 2. Produccion natural de plaquetas

TPO enddgena

AW

»

Células  Células Megacariocitos
madre progenitoras inmaduros

TPO- trombopoyetina. Imagen, cortesia de Amgen.

Megacariocitos

a las plaquetas también se pueden unir a los megacariocitos
danandolos y dejandolos inmaduros y menos productivos
(Figura 4). En el 50% de los pacientes con PTI no se puede
identificar un anticuerpo mediador que la cause.' En estos
casos la PTI puede estar relacionada con mecanismos
inducidos por células, donde las plaquetas son destruidas por
células citotoxicas reactivas CD8(+) u otras células T.2°2" En
nifos la PTI puede ser desencadenada por infecciones virales
(p. €j. varicela, rubeola, paperas 0 vacunas que usen virus
vivos).'522

Pacientes con PTI pueden desarrollar anticuerpos adicionales
en otros tejidos u drganos; siendo el mas comun la glandula
tiroides.? Alrededor del 40% de los pacientes tienen
anticuerpos detectables dirigidos hacia el tejido tiroideo y casi
un cuarto de los pacientes pueden desarrollar hipertiroidismo o
hipotiroidismo sintomatico o subclinico.?

S -
\\\A Receptor:de la TPO

Proplaquetas @Plaquetas
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Figura 3. Homeostasis normal de plaquetas
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TPO enddgena

Trombopoyetina, una hormona producida en el higado a una velocidad fija. Regula la produccion de plaquetas.

Produccion de Produccion de Reserva de
TPO enddgena plaquetas plaquetas

Precursor de Megacariocitos Plaquetas
megacariocito

La trombopoyetina enddgena estimula a los megacariocitos de la médula dsea (para que produzcan plaquetas) a través del
receptor de la trombopoyetina. Las plaquetas son liberadas a la circulacion sanguinea y tienen un periodo de vida de ~10 dias.

Produccion de Produccion de Reserva de Destruccion esplénica normal
TPO endégena plaquetas plaquetas
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Las plaquetas envejecidas son eliminadas de la circulacion de forma natural. Son destruidas por macréfagos ubicados
principalmente en el bazo, pero también en el higado y en la médula osea.
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Figura 4. La PTI- destruccion de plaquetas aumentada y produccion plaquetaria deficiente.

Produccion de Produccion de Reserva de plaquetas Destruccion esplénica normal
TPO enddgena TPO endogena

Introduccion a la
trombocitopenia inmune

TPO enddgena Precursor de Megacariocitos  Plaquetas - Plaguetas cubiertas por anticuerpos
Megacariocito

En la PTI, los anticuerpos se unen a las glicoproteinas de las plaquetas sanas.

Produccion de Produccion de Reserva de plaquetas Destruccion esplénica normal
TPO enddgena TPO endégena

i

Destruccion esplénica de plaquetas mediada
por anticuerpos

Las plaquetas cubiertas por anticuerpos son reconocidas por los macrofagos (principalmente en el bazo), lo que lleva a
su destruccion.

Produccion de Produccion de Reserva de plaquetas Destruccion esplénica normal
TPO enddgena TPO endogena

i I Megacariocito cubierto por
Destruccion esplénica de plaquetas anticuerpos

mediada por anticuerposanticuerpos
Los anticuerpos también se unen a los megacariocitos y los dafian, haciéndolos inmaduros ymenos productivos.

Produccion de Produccion de Reserva de plaquetas Destruccion esplénica normal
TPO enddgena TPO endogena

2 &
Produccion de plaquetas deficiente Destruccion esplénica de plaquetas

mediada por anticuerposanticuerpos

La disminucion de megacariocitos y los niveles bajos de la trombopoyetina enddgena condicionan una produccion de
plaquetas deficiente.
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Capitulo 2. Como identificar la
trombocitopenia inmune

Definicion Figura 5. Signos de la PTI

La PTl es definida como trombocitopenia aislada (recuento de
plaquetas < 100 x 10%L) sin causas y trastornos asociados. El ’
recuento de plaquetas en un individuo sano se encuentra entre
150 — 450 x 10%L. Tradicionalmente la PTI ha sido clasificada
como: aguda, comienzo repentino, con duracion menor a 6
meses; y refractario, niveles bajos de plaquetas a pesar de
tratamientos apropiados o esplenectomia. En el 2009, se Hemorragia conjuntival
Propuso una nueva nomenclatura para las diferentes fases de
la PTI basadas en el tiempo desde el diagnostico (Tabla 1).°
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Tabla 1: Clasificacion de las fases de la PTI

Recién Menos de 3 meses desde el diagnostico &L

diagnosticada

Pdrpura y hematomas Sangrado de la mucosa
Persistente Entre 3y 12 meses desde el diagnostico
Cronica Mas de 12 meses desde el diagnostico

[TP, trombocitopenia inmune. Datos tomados de Rodeghiero et al.
Blood 2009.°

Signos y sintomas

Los signos y sintomas de la PTI varian mucho. En adultos, la
PTI normalmente tiene un comienzo insidioso sin enfermedad
previa. Casi un cuarto de los pacientes no tienen sintomas

y reciben el diagnostico en base a exdmenes de sangre Imagenes de purpura y hematomas y hemorragia conjuntival cortesia de

rutinarios.2 Los Pacientes sintomaticos pueden presentar: Douglas Cines y James Bussel. Imagenes de sangrado de la mucosa y
utinarios. : : : pu P ' petequia cortesia de Drew Provan.

Petequia

e Petequia o purpura (Figura 5)

El nivel de plaquetas es un marcador sustituto a la frecuencia
de sangrado. Normalmente hay una correlacion entre la
gravedad del sangrado y el nivel de plaquetas, aunque en
algunos casos pacientes con niveles bajos de plaquetas

solo presentan sangrados de poca gravedad.?® Existen otros

e Hematomas inusuales y con golpes muy leves

e Sintomas de sangrado persistente en caso de cortes u
otras heridas

e Sangrado de la mucosa (Figura 5)

e Sangrados de nariz frecuentes o muy severos factores que contribuyen al riesgo de sangrado y que necesitan
e Hemorragias en cualquier localizacion (por lo general en el para planificar el tratamiento y seguimiento de los pacientes,
tejido gingival 0 menorragia en las mujeres) por ejemplo, comorbilidades que predisponen al sangrado,

complicaciones de terapias especificas, la actividad y estilo
de vida del paciente, intervenciones potenciales que pueden
causar el sangrado, y la necesidad que el paciente reciba
medicamentos que pueden conllevar al sangrado.

Capitulo 2: Como identificar la trombocitopenia inmune
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Es muy comin que el cansancio sea pasado por alto como un
sintoma de la PTI, ya que hasta muy recientemente se creia
que estaba relacionado con esteroides y no con la enfermedad
en si. Una gran cantidad de pacientes, 90% en una encuesta,
mencionan haber sentido cansancio y que éste tuvo un gran
impacto en su calidad de vida.?"-*® Otros sintomas que fueron
a menudo comunicados son, entre otros, insomnio, ardor de
estomago, pérdida de apetito, pérdida de cabello y, en adultos
en particular, ansiedad causada por el persistente riesgo de
sangrados Severos.

Diagnostico

El diagndstico de la PTI es un procedimiento de exclusion;

no hay un examen estandarizado para el diagnostico. Por lo
general el diagnostico se hace basado en el historial médico
del paciente, la exploracion fisica, un hemograma o recuento
sanguineo completo (RSC) y un examen del frotis sanguineo
(Tabla 2).?5 En algunos casos es necesario hacer estudios
adicionales para poder excluir las causas mas comunes de la

Tabla 2. Pruebas diagndsticas recomendadas para la ITP

PTI secundaria (p. ej. hepatitis C, lupus eritematoso sistémico,
virus de la inmunodeficiencia humana [VIH], etc.). El historial
médico y la exploracion fisica son utilizados para caracterizar
el tipo, la severidad y la duracion de los sangrados. Un RSC
mostrara un recuento sanguineo normal, a excepcion de

un nivel bajo de plaquetas, a menos que el paciente haya
tenido recientemente un sangrado significativo. Con un frotis
sanguineo se puede excluir la pseudo-trombocitopenia,

cuya causa mas frecuente es la aglutinacion “in vitro” por
crioaglutininas que en algunas ocasiones da recuentos
falsamente bajos de plaquetas cuando se usan contadores
celulares automaticos.

Evaluacion basica Examenes de utilidad potencial Examenes de beneficios no
demostrados

Historial clinico del paciente
Historial clinico familiar
Exploracion fisica

Recuento sanguineo completo y recuento de
reticulocitos

: y de maternidad
Frotis sanguineo

Medicion cuantitativa del nivel de
inmunoglobulinas*

Exploracion de la médula 6sea (en pacientes
seleccionados)

Grupo sanguineo

Prueba de antiglobulina directa
Helicobacter pylori t

Virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)*
Virus de la hepatitis C (VHC)

Anticuerpo especifico para glicoproteina

Anticuerpos antifosfolipidos (incluyendo
anticardiolipina y anticoagulantes Ilpicos)

Anticuerpos antitiroideos y funcion tiroidea

Examen de embarazo en mujeres con potencial

Anticuerpos antinucleares

Trombopoyetina

Plagquetas reticuladas

Inmunoglobulina G asociada a las plaguetas
Tiempo de sangrado

Estudio de supervivencia de las plaquetas

Complemento del suero

Reaccion en cadena de la polimerasa (PCR)
para el parvovirus y el citomegalovirus (CMV)

*La medicion cuantitativa del nivel de inmunoglobulinas deberia ser considerada en nifios con PTl'y se recomiendo en los nifios con PTI persistente o
cronica como parte de una reevaluacion. fRecomendado por la mayoria de los paneles para pacientes adultos (sin importar su ubicacion geogréafica).

Reproducido con permiso de Blood.?®

Trombocitopenia inmune — Una guia practica para enfermeras y otros profesionales la salud




La aspiracion de la médula 6sea es usada para poder excluir
otros diagnosticos. Es recomendado en pacientes mayores
(principalmente los mayores de 60 afios) para poder excluir el
sindrome mielodisplasico, en pacientes con una presentacion
atipica (p. ej. anormalidades observadas en el frotis sanguineo
que sugieran otro trastorno hematoldgico), en pacientes con
una mala respuesta a la terapia primaria y en pacientes que
son considerados para la esplenectomia.? En caso de la PTl, la
aspiracion de la médula 6sea mostrara una morfologia normal,
aunque puede que el nivel de megacariocitos esté ligeramente
elevado y que tenga una escasa liberacion de plaquetas.

El examen de VIH se podria requerir en ciertos casos para
poder excluir la trombocitopenia asociada al VIH.?

Otras causas de la trombocitopenia que necesitan ser
excluidas son, entre otras: reaccion a medicamentos, hierbas,
comida u otras substancias como quinina; plaquetas gigantes;
trombocitopenia heredada; y enfermedades subyacentes que
pueden causar PTI secundaria (Figura 6).71°

Prondstico

El resultado general de la PTI es muy variable, muy
individualizado, y no hay forma de predecir el desarrollo de
la enfermedad. Los adultos son mas propensos a desarrollar
PTl crénica y la recuperacion espontanea es muy rara.?” Sin
embargo, muchos adultos con PTI tienen la enfermedad en
una forma leve y estable y no requieren tratamiento.

En cambio en nifios, la PTI es por lo general aguda
(particularmente en los nifios menores de10 afios) y la
recuperacion se ve en la mayoria de los casos incluso después
de haber sufrido varias semanas o meses de trombocitopenia
severa. Alrededor del 80% de los nifios se recuperan
espontaneamente después de 6 meses con o sin tratamiento.®
Sin embargo, del 15 a 20% de los nifios desarrollan PTI
cronica.*®

Entre los pacientes que si responden a la terapia la mortalidad
es muy similar a la poblacion en general.*" En cambio, entre
los pacientes que no responden a la terapia dentro de los
primeros arios, el riesgo de morbilidad y mortalidad son

mas elevados.®'=* La muerte a causa de la PTl es rara, pero
pueden ser hasta un 3% de los pacientes con PTl refractaria
y por lo general estan relacionadas con infecciones o
hemorragias intracraneales.?2'33

Figura 6. Proporcion estimada de diferentes causas de la PTI secundaria

Primaria 80%

Lupus eritematoso sistémico (LES) 5%

Sindrome antifosfolipido 2%
Hipogammaglobulinemia adquirida 1%

Leucemia linfocitica crénica 2%
/i— Sindrome de Evans 2%
- Sindrome linfoproliferativo autoinmune 1%

____"'-—______ Virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH) 1%

Hepatitis C 2%
N Helicobacter pylori 1%
Postvacuna 1%

Infeccién sistémica 2%

Reproducido con permiso de Blood."
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Consecuencias de la PTI

Pacientes con PTl tienen un riesgo elevado de hematomas

y de sangrados espontaneos (Tabla 3).24%* Pacientes con

un recuento de plaquetas menor al 30 x 10%L tienen un
riesgo elevado de sangrado serio o mortal (p. ej. hemorragia
intracraneal, sangrado de la mucosa, sangrado gastrointestinal
bajo, otros sangrados internos y menorragia). Sin embargo,
sangrados tan severos ocurren muy rara vez en pacientes con
recuento de plaquetas por encima de 10 x 10%/L.%

La edad parece ser un factor de riesgo independiente en la
gravedad de los sangrados, siendo los pacientes mayores l0s
que tienen un riesgo mas elevado (Figura 7).%3

Tabla 3: Consecuencias de niveles bajos de plaquetas

Recuento de plaquetas
(x 10%/L)

>50 Ninguno
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Hematomas excesivos con un trauma

et menor
10-30 Petequias y hematomas espontaneos
<10 Con riesgo de sangrado interno

Datos tomados de Cines & Blanchette. N Engl J Med 2002.%

Figura 7. El riesgo de sangrado aumenta con la edad
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Adaptado con permiso de Archives of Internal Medicine.*
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Capitulo 3. Como manejar pacientes con
trombocitopenia inmune

Guias de tratamiento recomendadas

La British Society for Haematology® y la American Society of
Hematology (ASH)* han desarrollado guias de tratamiento
para la PTI. En enero del 2010, un grupo de consenso
internacional publicd nuevas recomendaciones para la
investigacion y el manejo de la PTI primaria? para introducir
nuevos tratamientos, exponer una mejor comprension sobre la
enfermedad y presentar datos actualizados.

Hay varias opciones de tratamientos para manejar la PTl, pero
las recomendaciones estan sobre todo basadas en opiniones
de expertos y no en evidencia cientifica, debido a que las
terapias para adultos con PTI no son estandarizadas y por lo
tanto no se pueden llevar a cabo experimentos controlados. La
eleccion del tratamiento debe ser individualizado y depende
de varios factores como los signos, sintomasy comorbilidades
individuales, la tolerancia, el estilo de vida y la preferencia del
paciente.

¢Cuando y a quién se debe de dar
tratamiento?

Pacientes con un recuento de plaquetas mayor de 50 x 10%L
por lo general no requieren tratamiento.? Aquellos con un
recuento menor pueden requerir tratamiento dependiendo de
sus sintomas y riesgos de sangrado (Tabla 4).25%

Opciones actuales de tratamiento

Tratamiento de primera linea

Corticosteroides

Los corticosteroides son el tratamiento inicial estandarizado
para pacientes con PTI (Tabla 5). Los Corticosteroides
previenen la destruccion de plaquetas por los macrofagos en
el bazo y el higado y asi aumentan el nivel de plaquetas en el
paciente.® El primer tratamiento es prednisona 0.5 — 2 mg/
kg/dia hasta que el recuento de plaquetas aumente a 30-50 x
10%L. Por lo general la respuesta al tratamiento se puede ver
en los primeros dias a semanas. Si no hay respuesta después
de 4 semanas, se considera que el tratamiento ha fallado y
debe ser interrumpido.? Los corticosteroides se prescriben

como un tratamiento a corto plazo (3-4 semanas) ya que a
largo plazo pueden llegar a producir efectos secundarios que
superen el beneficio de reducir el riesgo de sangrado severo.?
Al'interrumpir el tratamiento la dosis debe ser disminuida
gradualmente. Pacientes que si reciben corticosteroides

a largo plazo requieren observacion de la densidad de los
huesos o tratamiento profilactico para evitar osteoporosis
(sobre todo en pacientes mayores de 60 afios)."" Otros efectos
comunes como diabetes, cambios de humor y problemas de
suefio pueden ocurrir también en el uso a corto plazo y deben
ser discutidos con los pacientes.

Tabla 4. Cuando dar tratamiento

Recuento de plaquetas Tratamiento
(x 10°/L)

>50 Sin tratamiento

30-50 Sin tratamiento o prednisona
(1-1.5 mg/kg/dia) para pacientes
con un riesgo alto de hemorragia
(p. €]. hipertenso, factores de estilo
de vida, uso de medicamentos
concomitante, trauma cerebral,
programado para cirugia, etc.)

<30 Prednisona (1-1.5 mg/kg/dia)

Hemorragia o sangrado con  Tratamiento de emergencia:
compromiso de la vida transfusion de plaguetas,
inmunoglobulina intravenosa
(IVig; 1 g/kg/dia durante 2-3 dias),
metilprednisolona (1 g/dia durante
3 dias)

Datos tomados de Stasi. Eur J Haematol 2009.%°
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tes con

Tabla 5. Opciones de tratamientos prioritarios para adultos con PTI

Dexametasona
40 mg diarios
durante 4 dias
cada 2-4 emanas
por 1-4 ciclos

Corticosteriodes

Metilprednis(ol)
ona 30 mg/kg/dia
durante 7 dias

Prednis(oljona
0.5-2 mg/kg/
dias durante 2-4
semanas

Inmunoglobulina anti-D intravenosa*
50 — 75 ug/kg

Vg

0.4 g/kg/dia durante 5 dias 0
infusiones de 1 g/kg/dia durante
1-2 dias.

Estrategia de tratamiento

Respuesta inicial

(tiempo para responder)

Hasta 90%
(varios dias —
semanaas)

Hasta 95% (4.7 vs.8.4 dias,
HDMP vs. prednisona)

70-80% (varios dias- semanas)

Similar a la de IVIg —
dependiendo de la dosis

Hasta 80%, 50% logran una
recuento normal de plaquetas
(rapido, muchos responden en
24 horas, tipicamente en 2-4
dias)

e Varian con la duracion de la
administracion: cambios de humor,
aumento de peso, enojo, ansiedad,
insomnio, cara de Cushing,
grasa dorsal, diabetes, retencion
de liquidos, osteoporosis, cambios
de la piel (p. ej. adelgazada),
alopecia, hirsutismo, hipertension,
dificultades gastrointestinales y
Ulceras, osteonecrosis avascular,
inmunosupresion, psicosis, cataratas,
infecciones oportunistas, insuficiencia
adrenal.

e | a tolerancia disminuye con dosis
repetidas

e | a tasa de eventos adversos puede
disminuir cuando se usa como bolus a
corto plazo.

e Comun: anemia hemolitica (limitar la
dosis), fiebre, escalofrios

e Raro: hemolisis intravascular,
oagulacion intravascular diseminada,
insuficiencia renal, muerte

e Comun: Dolores de cabeza (con
frecuencia son moderados, pero a
VECES SEVeros)

e Pasajero: neutropenia, insuficiencia
renal, meningitis aséptica, trombosis,
enrojecimiento, fiebre, resfriado,

cansancio, nausea, diarrea, cambios de

presion sanguinea, taquicardia.

e QOcasional: reaccion anafilactica en
pacientes con deficiencia de IgA.

To ad Tiempo de respuesta
duradera

Del 50-80% comunicado
durante los 2-5 arios de
seguimiento

23% en 39 meses

Incierto — se estiman 10
afos libres de enfermedad

Tipicamente 3-4 semanas,
pero puede persistir varios
meses

Normalmente efimero,
regresando a niveles
pretratamiento después
de 2-4 semanas, aunque
puede persistir
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*La inmunoglobulina anti-D intravenosa (IV anti-D Ig) ha sido eliminada del mercado europeo (2009) por razones de seguridad pero aun se incluye en las

recomendaciones de tratamiento. IVlg, inmunoglobulina intravenosa; IgA, inmunoglobulina A. Adaptado con permiso de Blood.?

Immunoglobulinas

Las inmunoglobulinas son usadas para desensibilizar

al sistema inmunoldgico. Como se produce al recoger
anticuerpos del plasma humano, existe el riesgo de
transmision de enfermedades infecciosas.* Hay dos tipos

de inmunoglobulinas: inmunoglobulina intravenosa (IVig) y
inmunoglobulina anti-D intravenosa (IV anti-D Ig). Sin embargo,
la segunda ha sido eliminada del mercado europeo por razones
de seguridad pero aun se incluye en las recomendaciones

de tratamiento. IVIg se recomienda a pacientes con un riesgo
alto de sangrado o que tienen una cirugia programada para
poder aumentar el recuento de plaquetas. En pacientes que

no responden a los corticosteroides 0 son contraindicados,

generalmente la respuesta a IVlg es muy rapida pero efimera,
con una duracion de 2-4 semanas aunque en algunos casos
puede persistir durante mas tiempo.®® Es muy comun que

se infunda IVIg a intervalos regulares para mantener el
recuento de plaquetas a un nivel seguro. Sin embargo, el uso
concomitante de corticosteroides puede atenuar la respuesta.
La inmunoglobulina intravenosa ha sido asociada con efectos
secundarios muy poco comunes, pero muy serios, tal como la
insuficiencia renal y la trombosis.
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Tratamiento secundario

Existen varios tratamientos secundarios con diferentes
mecanismos de accion (Tabla 6). Sin embargo, muchos no han
recibido permiso de uso para la PTI por parte de la Agencia
Europea del Medicamento (EMA) o de la Administracion de
Alimentos y Medicamentos (FDA). El objetivo de la terapia
secundaria es proporcionarle al paciente un nivel seguro

de plaquetas (>50 x 10%L) que minimice los riesgos de
sangrado.®

Inmunosupresores

En pacientes con sintomas de PTI muy severos se pueden
requerir inmunosupresores.?® Algunos ejemplos son
azatioprina, ciclosporina A y micofenolato de mofetilo, que
son ampliamente usados en trasplante de tejidos u 6rganos;
y ciclofosfamida que se usa para tratar cancer y otras
enfermedades autoinmunes.®

La velocidad de respuesta a la azatioprina puede ser muy
lenta y los pacientes tendrian que recibir tratamiento

continuo durante minimo 4 meses antes de ser considerados
insensibles al tratamiento.*® En alrededor del 20% de los
pacientes se ha podido observar una respuesta mantenida de
varios meses a afios después del tratamiento.*® Pacientes que
requieren un tratamiento continuo deben ser monitorizados
para prevenir efectos tdxicos como un mal funcionamiento

del higado, la supresion de la médula dsea y neoplasias
secundarias (p. ej. linfomas).*’

La ciclosporina A puede ser usada sola o combinada con
prednisona. Sin embargo, su uso prolongado puede conllevar
a dafio renal permanente e intoxicacion del higado. Por ello no
se recomienda su uso en pacientes con insuficiencia renal o
de avanzada edad.®

El micofenolato de mofetilo es un inmunosupresor
antiproliferativo que ha sido usado en pocos estudios.? Se

han comunicado indices de respuestas del 39-78%, pero se
desconoce si la respuesta se puede mantener estable.”® Se ha
visto que es mas til en pacientes con PTI refractaria.®® Los
efectos secundarios comunes son ndausea y leucopenia y se ha
informado como neoplasia secundaria el cancer de piel.

La ciclofosfamida puede ser administrada como una dosis
diaria oral 0 una dosis intermitente intravenosa. Tiene efectos
secundarios potenciales muy severos (p. ej. supresion de la
médula dsea, cancer de vejiga, leucemia, esterilidad), por ello
solo se recomienda para pacientes con PTI severa, niveles de
plaguetas muy bajos y sangrados activos.?#

Agentes economizadores de corticosteroides

Danazol es un androgeno atenuado desarrollado originalmente
para el tratamiento de endometriosis.? La respuesta al
tratamiento es alrededor del 60% y los pacientes de mayor
edad parecen responder atin mejor.? Los efectos secundarios
incluyen acné y aumento del vello facial y por lo general son
reversibles al interrumpir el tratamiento. Sin embargo, se
contraindica Danazol para pacientes con enfermedad pre-
existente del higado.** Dapsone tiene efectos anti-inflamatorios
e inmunomoduladores y la respuesta es alrededor del 50%.%°
Se usa Dapsone en pacientes de mayor edad y sobre todo
cuando la esplenectomia esta contraindicada.”

Anticuerpos monoclonales

Rituximab es un anticuerpo monoclonal quimeérico que se une
al antigeno CD20 presente en la superficie de las células B
y actlla como un inmunosupresor. Se usa en muchos casos,
pero aun no esta indicado para pacientes con PTly la dosis
oOptima no ha sido establecida.”® La respuesta puede ocurrir
en el 60% de los pacientes, y aproximadamente un tercio
de los pacientes tienen una respuesta total que dura por o
menos 1 afio.** Se contraindica Rituximab para pacientes
con una infeccién de hepatitis B activa. Han sido informados
algunos efectos secundarios como la leucoencefalopatia
multifocal progresiva y la neutropenia. Ademas se requiere
mas informacion acerca de la seguridad del medicamento a
largo plazo.®
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Esplenectomia
Se recomienda la esplenectomia para pacientes que tienen

la PTI refractaria 0 muy severa, que son intolerantes a los
corticosteroides y que tienen sangrados severos. Se aconseja
esperar al menos 6 meses desde el diagndstico antes de

hacer la esplenectomia, en caso de que haya una remision
espontanea.? Después de la esplenectomia se puede lograr una
respuesta duradera en alrededor del 66% de los pacientes.*54
Aproximadamente el 20% de los pacientes pueden recaer
después de semanas, meses 0 afios.” Los pacientes tienen

que ser informados sobre los riesgos de la esplenectomia para
poder tomar una buena decision. Por ejemplo, necesitan saber
que seran susceptibles a infecciones, que recibiran vacunas
continuamente (p. ej. vacuna anti-neumocaocica polivalente
profilactica, vacuna meningocdcica C conjugada, vacuna

de la influenza hemofilia tipo B, al menos 4 semanas antes

0 2 semanas después de la esplenectomia®), antibidticos
profilacticos antes de cualquier cirugia y tratamientos
sumamente agresivos en caso de una infeccion. Si el paciente
ha recibido rituximab en los 6 meses previos a la esplenectomia,
las vacunas pueden llegar a ser inefectivas y se necesita
vacunar después de la recuperacion de las células tipo B.
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Tabla 6. Tratamientos secundarios para pacientes adultos con PTI

Estrategia de

tratamiento

Azatioprina 1-2 mg/kg (max.
150 mg/dia)

Ciclosporina A 5mg/kg/dia
durante 6 dias, luego 2.5-
3mg/kg/dia

Ciclofosfamida 1-2
mg/kg/dia (oral) durante min.
16 semanas 6 0.3- 1g/m?
(intravenoso)

durante 1-3 dias cada 2-4
semanas

Danazol 200mg 2-4 veces
por dia

Dapsona 75-100 mg

Micofenolato de mofetilo
1000 mg 2 veces al dia
durante min. 3-4 semanas

Rituximab 4 x 375 mg/m?
por semana

Esplenectomia

Agonista del receptor de la
trombopoyetina (eltrombopag)
25-75 mg/dia (oral)

Agonista del receptor de la
trombopoyetina (romiplostim)
1-10 pg/kg/semana
(subcutaneo)

Alcaloides de la vinca

Respuesta estimada
(Tiempo de respuesta)

Hasta 65%; 40% en
informes anecdaticos
(lento — quiza requiere
continuacion durante 3-6
meses)

~50-80% en series
pequefias — dependiente
de la dosis (3-4 semanas)

24-85% (1-16 semanas)

67% respuesta total o
parcial; 40% en informes
anecdaticos (3-6 meses)

Hasta 50% (3 semanas)

Hasta 75% - respuesta
total hasta 45% (4-6 semanas)

60% - respuesta total en
40% (1-8 semanas)

80% - con ~65% que tienen
respuesta duradera (1-24 dias)

Para una dosis de 50mg 70%
y para una dosis de 75mg
81% tuvieron un recuento de
plaquetas >50x10%/L en el
dia 43. En el dia 15 >80%
(con 50mg o 75mg) tuvieron
un aumento en el recuento de
plaquetas

Sin esplenectomia: 88%
Con esplenectomia: 79%
(1-4 semanas para lograr
un aumento del recuento de
plaquetas de <30x10%L a
>50x10%L)

Respuesta muy variable y
efimera en el 10-75%
(5-7 dias)

Toxicidad

e Poca y leve incidencia: debilidad, sudoracion, elevacion
de las transaminasas, neutropenia severa con infeccion,
pancreatitis.

* Moderado pero efimero: aumento de la creatinina sérica,
hipertension, cansancio, parestesia, hiperplasia gingival,
mialgia, dispepsia, hipertricosis, temblor.

 |.a mayoria son de ligeros a moderados:
neutropenia, trombosis venosa profunda aguda, ndusea,
vomito

e Efectos secundarios frecuentes: acné, aumento del
vello facial, aumento del colesterol, aumento de las
transaminasas

e Infrecuente, tratable y reversible: distension abdominal,
anorexia, nausea, metahemoglobinemia, anemia
hemolitica en pacientes con una deficiencia de de
glucosa 6 fosfato deshidrogenasa

 Severo: con algunas erupciones en la piel el tratamiento
tiene que ser interrumpido.

e |nfrecuente y leve: dolores de cabeza (méas comunes
y limitado a la dosis), dolores de espalda, distension
abdominal, anorexia, ndusea

e Muy lentos, generalmente de leve a moderado

e Severos: enfermedad del suero, broncoespasmo (muy
raro), anafilaxia, embolismo pulmonar, trombosis de las
arterias retinianas, infecciones, desarrollo de hepatitis
fulminante a causa de la reactivacion de hepatitis B

e Casos raros de leucoencefalopatia multifocal progresiva

© Hemorragias, hematomas peripancreéticos, absceso
subfrénico, infecciones de heridas, muerte, infeccion
neumococica, fiebre, sock séptico, trombosis.

 Eventos negativos en = 20% de los pacientes:
dolor de cabeza

e Eventos negativos severos: aumento de la reticulina de
la médula 6sea, empeoramiento de la PTI al interrumpir
el tratamiento, trombosis, anormalidades en el
funcionamiento del higado (en el 13% de los pacientes)

e Eventos negativos en = 20% de los pacientes: dolor
de cabeza, cansancio, epistaxis, artralgia, contusion
(incidencia similar en un grupo placebo)

 Eventos negativos severos: : aumento de la reticulina de
la médula 6sea, empeoramiento de la PTl al interrumpir
el tratamiento, trombosis

o Neuropatia (especialmente al repetir la dosis y en
pacientes mayores), neutropenia, fiebre, inflamacion/
tromboflebitis en el sitio de la infusion

*Con administracion continua del medicamento. Adaptado con permiso de Blood.?

Tiempo de
respuesta duradera

Hasta 25%

>50% de los que
responden y reciben
dosis reducidas (al
menos 2 anos)

Hasta 50%

46% permanecen en
remision en una mediana
de 119+45 meses
(promedio de

terapia: 37 meses)

Respuesta duradera en
2/3 de los pacientes con
respuesta al tratamiento

Respuesta
duradera corta

Respuesta duradera
>3-5 afios en 15-20%
de los pacientes con
respuesta al tratamiento.
Puede ser necesario otro
tratamiento meses o afos
después

Respuesta duradera sin
tratamient adicional en
~65% (5-10 afios)

Hasta 1.5 afos*

Hasta 4 afios*

Promedio de 10 meses
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Agonistas de los receptores de la trombopoyetina

Los agonistas de los receptores de la trombopoyetina imitan
la accion de la trombopoyetina enddgena del cuerpo humano
y estimulan la produccion de plaquetas en la médula 6sea. En
contraste con las otras terapias no son inmunosupresores.®
Hoy en dia hay 2 agonistas de los receptores de la
trombopoyetina: eltrombopag (un medicamento que se toma
diario y oralmente) y romiplostim (una inyeccion subcutanea
semanal). Ambos medicamentos se indican cuando se trata
de pacientes adultos esplenectomizados que tienen una PTI
refractaria a otros tipos de tratamientos (p. €j. corticosteroides,
inmunoglobulinas) o pacientes noesplenectomizados que
tienen una contraindicacion a la cirugia.*’4®

Los agonistas de los receptores de la trombopoyetina
necesitan ser administrados continuamente para mantener

el recuento de las plaquetas arriba de 50 x 10%/L.%
Generalmente se puede ver una respuesta (aumento en

el nivel de plaquetas) en 1-2 semanas desde el inicio del
tratamiento en ambos, pacientes esplenectomizados o
noesplenectomizados.*"*¢ Si después de 4 semanas de
tratamiento con la dosis maxima no hay respuesta, el

paciente es considerado insensible al tratamiento.*”*¢ Ademas
se puede usar eltrombopag o romiplostim para reducir o
descontinuar otro tratamiento de la PTI.#4® Los pacientes

que reciben eltrombopag deben evitar antidcidos, productos
lacteos o suplementos minerales o vitaminicos que contienen
cationes polivalentes (p. gj. hierro, calcio, magnesio, aluminio,
selenio, zinc) por lo menos 4 horas antes y despugés de la
administracion para evitar la reduccion de absorcion de
eltrombopag.*” Aln no existe informacion acerca de las
interacciones del romiplostim con alimentos o medicamentos.*®

Por lo general, los efectos secundarios de los antagonistas
de los receptores de la trombopoyetina son muy ligeros:
siendo lo mas comun el dolor de cabeza.*’*® Sin embargo,
se han observado aumentos en los niveles de reticulina en

la médula 0sea, pero no se ha establecido la importancia

de dicha observacion.? Los pacientes necesitan hacer un
frotis sanguineo y un recuento sanguineo completo antes de
comenzar el tratamiento, después de forma semanal hasta
que se establezca un nivel sano de plaquetas y finalmente de
forma mensual. Si se observan anormalidades morfoldgicas
de las células el tratamiento tiene que ser discontinuado y
es necesaria una biopsia de médula 6sea para establecer los
niveles de reticulina..*’*® Ademas se requiere un monitoreo

regular para prevenir que el recuento de plaquetas sobrepase
el rango normal, ya que un nivel demasiado elevado de

plaquetas aumenta el riesgo de complicaciones trombaéticas y
tromboembolicas (p. ej. codgulos sanguineos y apoplejia).*’48

Alcaloides de la vinca

Los alcaloides de la vinca como la vincristina y la vinblastina
se usan para inhibir el crecimiento de células cancerigenas
en tumores. En el caso de la PTI, se usan para inhibir el
funcionamiento de las células fagociticas. Los alcaloides

de la vinca se unen a los microtubulos de las plaquetas y
actuan como un tratamiento local en contra de las células
fagociticas que destruyen a las plaquetas.®® La respuesta a
este tratamiento no es duradera y por ello es Util cuando se
necesita un aumento de plaquetas a corto plazo.?® Hay un
limite acumulativo de la dosis que se pueden administrar de
los alcaloides de la vinca y la neurotoxicidad es un efecto
secundario comun.

Tratamientos de emergencia y hospitalizacion:

En algunos casos se requiere un aumento urgente de
plaquetas, por ejemplo cuando los pacientes necesitan cirugia
0 tienen un riesgo muy elevado de sangrados severos (en el
sistema nervioso central, gastrointestinal o genitourinario).? La
elevacion del recuento de plaquetas se puede lograr usando
IVlg sola o en conjunto con corticosteroides (Tabla 7). Ademas
se pueden hacer transfusiones de plaquetas y asi aumentar el
nivel de plaquetas por un periodo corto.? Se pueden también
usar antifibrinoliticos (p. €j. acido tranexamico) para evitar
sangrados recurrentes en pacientes con PTI, pero no se han
hecho estudios aleatorios sobre su eficiencia en la PT1.%
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Tabla 7. Tratamientos de emergencia

e Combinacion de tratamientos primarios (p. ej. dosis
elevadas de corticosteroides intravenosos y IVIg

e Transfusiones de plaquetas con o sin IVig
e Alcaloides de la vinca

e Esplenectomia

e Antifibrinoliticos

IVlg, inmunoglobulina intravenosa. Informacién tomada de Provan et al.
Blood 2010.%
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Para la mayoria de los pacientes no se requiere hospitalizacion,
pero si se indica en pacientes que presentan sangrado severo
mucocutaneo o interno y que tienen un recuento de plaquetas
<20 x 10%L y un historial de sangrados severos, problemas

de distensibilidad, o sin respuesta demostrable a la terapia con
enfermedades concomitantes.™

Fracaso de las terapias primarias y secundarias
Alrededor de un 20% de los pacientes con PTI no logran
mantener un recuento de plaquetas hemostatico después
de haber recibido terapias primarias y secundarias.? En
muchos casos l0s pacientes aprenden a vivir con niveles

de plaquetas bajos. Para aquellos que contintian siendo
sintomaticos y tienen un riesgo elevado de sangrado, las
opciones estan limitadas (Tabla 8).° Los agonistas de 10s
receptores de la trombopoyetina son bien tolerados y son la
opcion mas efectiva, con una respuesta general del 80% en
pacientes esplenectomizados.?® Aunque los agonistas de los
receptores de la trombopoyetina ya hayan sido usados en
muchos experimentos clinicos, atn se necesitan administrar
de forma continua para mantener los niveles de plaquetas.
Otras opciones de tratamiento no han sido estudiadas a fondo
y estan asociadas con toxicidades severas.

Tabla 8. Manejo de pacientes en los que fracasaron las terapias primarias y secundarias

Estrategia de Respuesta estimada Toxicidad Tiempo de
tratamiento (tiempo de respuesta) respuesta duradera

Categoria A: opciones de tratamiento con suficientes datos

Agonista del Para una dosis de 50mg

receptor de la 70% y para una dosis de dolor de cabeza
trombopoyetina 75mg 81% tuvieron un

(eltrombopag) recuento de plaquetas

25-75 mg/dia (oral)  >50x10%L en el dia 43. En

e Fventos negativos en = 20% de los pacientes:

Hasta 1.5 afos*

e Eventos negativos severos: aumento de a reticulina de la médula
0sea, empeoramiento de la PTl al Interrumpir el tratamiento,
trombosis, anormalidades en el funcionamiento del higado (en

el dia 15 >80% (con 50mg o 13% de los pacientes)

75mg) tuvieron un aumento
en el recuento de plaquetas

Agonista del Sin esplenectomia: 88%
receptor de la Con esplenectomia: 79%
trombopoyetina (1-4 semanas para lograr

(romiplostim)
1-10 pg/kg/semana  plaquetas de <30x10%L a
(subcutaneo) >50x10%L)

e Fventos negativos en = 20% de los pacientes: dolor de
cabeza, cansancio, epistaxis, artralgia, contusion (incidencia
similar en un grupo placebo)

un aumento del recuento de e Eventos negativos severos: aumento de la reticulina de la

médula dsea, empeoramiento de la PTI al interrumpir el

tratamiento, trombosis

Hasta 4 afos*

Categorfa B: opciones con datos minimos, tienen potencial de toxicidades considerables

Campath-1H Respuesta inicial de 67%

(1 semana — 9 meses)

e Fiebre, rigor, gripe, hemorragia intracraneal, trombosis
venosa cerebral, hemolisis intravascular severa, muerte,
infecciones, enfermedad del injerto contra el huésped

Todos excepto uno de
los pacientes que recayo
en menos de 24 meses

(asociada con la transfusion)

Combinacion de Respuesta en >65% (2-3
quimioterapias meses)
(varios regimenes)

Trasplante autélogo  De 14 pacientes 6 lograron e Toxicidades frecuentes y serias (durante y después
del trasplante): infecciones, sangrado mucocutaneo,

de células madre remision (5 semanas)

 Riesgos de malignidades secundarias: leucemia aguda,
nausea, vomito, alopecia, acné, cistitis hemorragica,
neuropatia, pancitopenia.

Respuesta estable en
2/3 de los pacientes
que logran remision
completa (~40%)

Respuesta total y
estable en 1/3 de los

mielosupresion, muerte pacientes

*Con administracion continua del medicamento. PTI, trombocitopenia inmune. Adaptado con permiso de Blood.?
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Consideraciones especiales

Embarazo

El nivel de las plaquetas puede disminuir naturalmente en un
10% (en el tercer trimestre).?® En la mayoria de los casos,
no habra un efecto en el paciente, pero en algunos casos

el paciente puede desarrollar trombocitopenia incidental
gestacional. Esta condicion benigna se resuelve en maximo
2 meses después del parto. Sin embargo, en pacientes

con PTl pre-existente la enfermedad puede aumentar.?

La presentacion y el diagndstico es similar en personas
embarazadas que en personas no embarazadas, aunque

Se necesitan excluir otras causas de la trombocitopenia en
el embarazo (p. ej. pre eclampsia, hemolisis, examenes de
higado elevados, recuento de plaquetas bajo [HELLP] y purpura
trombocitopénica trombotica asociada con el embarazo

[TTP]).%

No hay razon médica por la cual una persona con PTI no pueda
embarazarse y tener hijos, aunque algunos factores tienen

que ser considerados, asi como el recuento de plaquetas, los
sintomas y el estado de salud en general %

Mujeres con una PTI estable y ligera por lo general no tienen
complicaciones en el embarazo y no necesitan tratamiento.

Sin embargo, en mujeres con PTI sintomatica, el tratamiento
dependera del recuento de plaquetas y el riesgo de hemorragia
obstétrica (Tabla 9).? La monitorizacion regular es necesaria
durante todo el embarazo: mensualmente durante los primeros
dos trimestres, cada dos semanas después de 28 semanas

y semanalmente después de 36 semanas. Ademas se
recomienda una visita precoz con el obstetra.* Se necesita
aun mas precaucion con mujeres con PTI durante el parto y

es altamente recomendado que se lleve a cabo en un hospital,

para poder prevenir sangrados severos. Las guias actuales
sugieren que el recuento de plaquetas se debe mantener por
encima de 20 x 10%L durante los dos primeros trimestres

y por encima de 50 x 10%L al parto o si es requerida una
cesarea.

Tabla 9. PTl y el embarazo

Tratami Tratamiento Tratamientos
primario secundario a evitar

Corticosteroides Combinacion de  Danazol

Prednisona de corticosteroides [nmunosupresores

dosis baja (10- 20 y IVlg (excepto zatioprina)

mg/dia) IVlg Combinacion Rituximab Agonistas
de Vg con de los receptores de
azatioprina. la trombopoyetina

Alcaloides de la vinca

[IVlg, inmunoglobulina intravenosa. Datos tomados de Provan et al. Blood
2010

Por lo general la PTI no afecta al feto, aunque algunos nifios
pueden nacer con o desarrollar niveles bajos de plaquetas (en
max. 2-5 dias).?® Sin embargo, los niveles de plaquetas se
normalizan sin tratamiento. Aproximadamente un 5-10% de
los recién nacidos pueden desarrollar trombocitopenia severa,
pero la incidencia de hemorragia intracraneal es muy baja.*
Representa un mayor riesgo llevar a cabo procedimientos
invasivos para establecer los niveles de plaquetas que el riesgo
de una hemorragia intracraneal.®® Ademas no hay diferencia
de riesgo de hemorragia intracraneal entre cesarea y parto
vaginal.®®
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El rol de las enfermeras que manejan
pacientes con PTI

Dos de los roles de las enfermeras que tratan a pacientes con
PTl incluyen:

1. Educacion del paciente (Tabla 10) — en particular que
es la PTI, como puede afectar al paciente y las opciones
de tratamiento, incluyendo los beneficios y efectos
secundarios, la dosis, la administracion, la duracion y el
manejo de los efectos secundarios. (Tabla 11)

2. Proporcionar apoyo — ayudar a los pacientes y a sus
familias a convivir los efectos fisioldgicos y psicoldgicos
de la PTI.

Tabla 10. Claves educativas para las enfermeras involucradas en el manejo de pacientes con PTI

m Claves educativas

At diagnosis e Vision general de la PTI
e Explicar impacto de la PTl'y prondstico

e |nformar acerca de los tratamientos secundarios, en particular la esplenectomia (procedimiento, eneficios, riesgos,
consecuencias a largo plazo)

e Reducir el riesgo de complicaciones (p. €j. Informar de los medicamentos a evitar)

e Explicar opciones a los pacientes con PTI crénica que no respondieron a los tratamientos primarios y secundarios

g e Disipar mitos (p. ej. que la PTl es contagiosa, congénita o hereditaria)
o u=a e Dar recomendaciones sobre el estilo de vida (actividades a evitar)
3 =  Repasar todas las opciones de tratamientos (particularmente los de primera linea), sus beneficios y efectos secundarios
= E e Explicar los diferentes andlisis de sangre que se requieren regularmente.
0 ; e Mencionar los diferentes recursos disponibles de ayuda psicoldgica y estrategias de adaptacion al paciente
=
g Enfermedad e Describir las dosis, la administracion y la duracion del tratamiento
=] sintomatica o Ayudar con el manejo de los efectos secundarios del tratamiento
Q
(=]
=
£
(<)
P
el

0mo manejar pacien

-

C

Embarazo e Explicar procedimientos de seguridad parala madre y el feto
e Explicar los problemas en caso de que la enfermedad progrese
e Describir los riesgos del embarazo en si

Monitorizacion e Dar un calendario de citas

y seguimiento e Explicar como se monitorizan los signos y sintomas de niveles bajos de plaguetas
e Clarificar cuando es necesario buscar ayuda médica
e Animar a los pacientes a unirse a grupos de apoyo

IPTI, trombocitopenia inmune.
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Tabla 11. Manejo de los efectos secundarios del tratamiento*

Efectos secundarios Opciones de manejo

Corticosteroides

Vg

Inmunosupresores

Esplenectomia

Agonistas de los
receptores de la
trombopoyetina

Aumento de peso (puede ser muy
rapido y llevar a rasgos de Cushing)

Pérdida de musculo

Gastrointestinales

Edema

Cansancio

Hiperglucemia/diabetes

Erupcion tipo acné

[nmunosupresion

Otras

Reacciones a las infusiones

[nmunosupresion

Problemas con el funcionamiento
del higado (azatioprina)

Supresion de la médula 6sea
(azatioprina)

Infecciones

Dolores de cabeza

*Recomendaciones basadas en opiniones de expertos.

o Evitar sal para disminuir la retencion de liquidos
e Evitar alimentos de mucha grasa o azlicar
e Comer carbohidratos complejos

e Aumentar el gjercicio

e Administrar después del desayuno
e Se pueden requerir inhibidores de la bomba de protones

e Usar diuréticos
o Evitar exceso de sodio dietético
e Utilizar medias de compresion

e Ser cuidadoso con las actividades
e Tiempo de administracion: o muy temprano en la mafiana o muy tarde en la
noche

e Asegurarse que el paciente duerme lo suficiente

e Modificar dieta

e Evitar carbohidratos y azlicares

e Monitorizacion regular de niveles de glucosa en sangre

e Se pueden requerir hipoglucemiantes orales o insulina subcutanea

e Usar jabones no irritantes
e Se pueden requerir antibidticos topicos u orales

e Monitorizacion de infecciones
e Educar a los pacientes a informar de signos y sintomas

e Explicarle a los pacientes la posibilidad de cambios de humor
e Controlar la presion arterial
e Monitorizacion de signos de osteoporosis

e \lelocidad de infusion lenta (sobre todo las dos primeras veces)
o Advertir a los pacientes de posibles reacciones alérgicas

e \onitorizacion de infecciones
e Educar a los paciente a informar de signos y sintomas

e \onitorizacion de las enzimas del higado (semanal durante las primeras 8
semanas, luego mensual)

o Monitorizacion de los niveles de la tiopurina metiltransferasa

© Se pueden requerir antibioticos

e \/acunas antes de la esplenectomia y desde entonces cada 5 afios (contra
neumococo y hemophilus)

o Si se viaja al extranjero asegurar que las inmunizaciones estan actualizadas

e Usar paracetamol en lugar de aspirina 0 agentes anti-inflamatorios, ya que
éstos pueden interferir con el funcionamiento de las plaquetas.

Capitulo 3: Como manejar pacientes con trombocitopenia inmune
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Capitulo 4. Trombocitopenia inmune -
Recomendaciones para los pacientes

La trayectoria de un paciente con PTI

La vida con PTI

Muchos pacientes con PTI experimentaran una variedad de
emociones que pueden diferir con el curso de la enfermedad
y la etapa de su vida. Estas emociones pueden ser resultado
de la enfermedad propia, a causa de los tratamientos que
reciben, o de la convivencia con la enfermedad. Un 10-20%
de los nifios que desarrollan PTI crénica tienen dificultades con
los obstaculos de la enfermedad y los efectos secundarios del
tratamiento. Por lo general, los nifios estan mas preocupados
por su apariencia y restricciones en su estilo de vida que

los adultos.?® Algunos pacientes, por ejemplo, pueden
presentar un aumento de peso significativo a causa de los
tratamientos, lo que conlleva también a depresiones, en
muchos casos. Los nifios, ademas, pueden sentirse aislados
por no poder participar en las actividades diarias con sus
amigos. En adultos, en cambio, la PTI estd asociada con el
miedo y la ansiedad de que haya sangrados incontrolables

y consecuencias de las terapias a largo plazo como en la
esplenectomia.?® Los sintomas de la PTI tienen un gran
impacto en la calidad de vida de los pacientes y también puede
afectar su productividad laboral.5' Es esencial proporcionar

a los pacientes y a sus familiares apoyo y orientacion para
ayudarles a convivir con la PTI.

La PTl es manejable y los pacientes pueden tomar varias
precauciones para evitar complicaciones (Tabla 12).5% La meta
principal de los tratamientos es la de lograr mantener un
recuento seguro y hemostatico de plaquetas (>50 x 10%L), lo
que impide o reduce el riesgo de sangrados severos. Esto se
puede lograr usando las menos intervenciones posibles y asi
reducir la probabilidad de toxicidades. El tratamiento deberia
ser individual y a la medida del paciente.? Para lograr esta
meta, los pacientes con recuentos de plaquetas bajos tienen
que sequir la terapia prescrita y someterse a la monitorizacion
regular de sus niveles plaquetarios.
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Tabla 12. Recomendaciones a los pacientes*

Medicamentos Evitar medicamentos que afectan la funcion de las plaquetas
e Farmacos anticoagulantes (diluyentes sanguineos) — aspirina, warfarina
e Agentes anti-inflamatorios — ibuprofeno, naproxeno
e |nhibidores de la agregacion plaquetaria — glycerol guaiacolate. Usar medicamentos que contienen acetaminofeno
para el dolor y la fiebre. Si aspirina, AINE, warfarina u otros antitromboticos son esenciales, mantener recuento de
plaquetas a 40-50 x 10%L"

La mayoria de las actividades pueden ser llevadas a cabo

La actividad sexual no esta restringida, pero hay que tener precaucion si el recuento del paciente es bajo y tiene
sangrados activos

Evitar actividades con alto riesgo de herida, en particular en cabeza y cuello (p. ej. deportes de contacto como futbol,
rugby, boxeo)

Usar guantes al trabajar con cuchillos y otros utensilios

Usar vestimenta protectora (p. ej. cascos, rodilleras, mufiequeras, coderas)

Poner superficies suaves en las areas de juego para l0s nifos

(L EHEI S BT Cepillarse los dientes con un cepillo de dientes suave
Evitar seda dental cuando el recuento de plaquetas sea <50 x 10%L
Consultar al dentista regularmente para evitar sangrado de encias y/o enfermedades de las encias
Usar una maquinilla eléctrica en lugar de una navaja o cuchilla para afeitarse
Asegurarse que el paciente tenga un seguro de viaje adecuado
Si se vuela a su destino:
e Sequir ejercicios recomendados durante el vuelo, para prevenir la trombosis venosa profunda
e Usar medias de apoyo
e Fvitar alcohol y beber mucha agua
AINE, antiinflamatorio no esteroideo. *Las recomendaciones estan basadas en opiniones de expertos.

Usar una pulsera o etiqueta de identificacion médica para alertar a los profesionales de asistencia sanitaria en caso de
emergencia (en particular si el paciente esta esplenectomizado)

Llevar una carta de identificacion o de salud que exponga su enfermedad y la lista de sus medicamentos y dosis

La menstruacion puede ser un problema para las Tabla 13. Recomendaciones de recuento de plaquetas
mujeres con PTI, ya que algunas tienen sangrados para procedimientos dentales o quirurgicos

graves y prolongados, que pueden llevar a la anemia. La -
, ) Procedimiento Recuento de plaquetas
frecuencia y cantidad del sangrado menstrual pueden ser (x 10°/L)

controlados usando contraceptivos orales o progesterona,

n ) ) ) ) ) Dental =20
| @ que contiene mecanismos intrauterinos, que inducen a :
Gy = . i ) Extracciones dentales
§ @ la atrofia endometrial.®® Ademas se pueden usar agentes Simple 230
= g antifibrinoliticos (p. €j. acido tranexamico) para reducir el Compleja ~50
= 7= sangrado menstrual. En pacientes con anemia, podria ser Anestesia local =30
= % necesario monitorizar los niveles de hierro y administrar Cirugfa menor =50
§. o suplementos de hierro. Cirugia mayor =80
.E 'E Neurocirugia mayor =100
©
_8 > Para los casos donde el paciente necesita un procedimiento
[= = L ) Datos tomados de Provan et al. Blood 2010.%°
s @ dental o quirurgico, se han establecido algunas
e = .
= S recomendaciones acerca del recuento de plaquetas (Tabla

13).%5 En estas situaciones se puede usar acido tranexamico
(25 mg/kg) para prevenir sangrado excesivo después de la
intervencion.*
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Recomendaciones del estilo de vida

En general, es importante que los pacientes con PTI tengan un
estilo de vida saludable y una dieta equilibrada (Tabla 14).%?
Las recomendaciones del estilo de vida incluyen: consumo
moderado de cafeina, no fumar y cantidad de suefio y ejercicio
adecuada.® Se recomienda que los pacientes se expongan

al sol por lo menos 10-15 minutos al dia para aumentar la
absorcion de vitamina D y prevenir la osteoporosis. Ademas

se recomienda que los pacientes lleven un diario para anotar
como se sienten y poder determinar si hay conexiones entre su
nivel de plaguetas y su estilo de vida.

Tabla 14. Recomendaciones dietéticas

Tomar mucha agua (por lo menos 2 L/dia y mantener una dieta rica
en fibra

Comer comidas organicas

Comer verduras verdes

Reducir el consumo de arandano, uvas rojas, ajo, ginseng y tomate
Reducir el consumo de productos lacteos (p. €j. leche, queso,
yogurt)

Evitar bebidas alcohdlicas

Evitar productos que contienen quinina

Para evitar estrefiimiento

Los pesticidas y herbicidas pueden exacerbar enfermedades autoinmunes

Contienen calcio, minerales y vitamina K, que promugven la coagulacion de
la sangre

Interfieren en la coagulacion de la sangre

Contribuyen a formacion de mucosidad y exacerban algunas enfermedades
autoinmunes

Pueden dafiar la médula dsea (donde se producen las plaquetas) y el rifion
(donde se forman factores de coagulacion y trompoyéticos)

Puede reducir el nivel de las plaguetas

Estas recomendaciones se basan en la opinion de la Asociacion de Apoyo de Enfermedades Plaquetarias (Platelet Disorder Support Association).*?
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Preguntas comunes de los pacientes

A continuacion hay una seleccion de preguntas tipicas Respuesta Hay varios ratamientos para el manejo
que un paciente con PTI podria realizar y sus respuestas de l? PTI qu tera?'as pnmanag incluyen

, corticosteroides e inmunoglobulinas.
correspondientes.

Las terapias secundarias incluyen
inmunosupresores, agentes economizadores

B B ?
Pregunta ;Qué es la PTI? de corticosteroides, anticuerpos monoclonales,

Respuesta La PTl es una enfermedad hematoldgica de esplenectomia, agonistas de los receptores
origen autoinmune, que afecta las plaquetas. de la trombopoyetina y alcaloides de la vinca.
El sistema inmunoldgico produce anticuerpos La eleccion de terapia dependera de sus
que atacan a los antigenos de las plaquetas, signos, sintomas y comorbilidades, de si el
destruyendo las plaguetas y suprimiendo su tratamiento es tolerado, del estilo de vida y de
produccion en la médula dsea. Esto lleva a un la preferencia personal. [Ver Capitulo 3]

alto riesgo de sangrados severos. [Ver

Eagitl 1] Pregunta ;Cuanto tiempo tendré que someterme a
tratamientos?

Pregunta ;Qué son las plaquetas?
g °Q il Respuesta Muchos pacientes padecen la enfermedad

Respuesta |as plaquetas son fragmentos celulares con de forma leve y estable y no requieren
forma de disco que son esenciales para la tratamiento. Sin embargo, los pacientes con
coagulacion de la sangre. La gente con un PTI sintomética necesitaran tratamientos a
recuento de plaguetas bajo tiene un riesgo corto plazo para aumentar el recuento de
elevado de sangrados espontaneos y/o plaquetas o a largo plazo para mantener un
hematomas. nivel de plaguetas hemostatico y prevenir

sangrados.

Pregunta ;Quién se enferma de PTI?

Respuesta No hay pacientes “tipicos” de PTI. La PTI afecta Pregunta ;En cuanto tiempo se sabe si el
a gente de ambos sexos y todas las edades. tratamiento esta funcionando?
[Ver Capitulo 1 y Apéndice]

Respuesta El tiempo necesario para saber si el
tratamiento esta funcionando depende del

Pregunta ;La PTl es contagiosa? ;Se puede medicamento usado. [Ver Capitulo 3]
expandir a mis familiares y otras
personas? Pregunta ;Cuales son los efectos secundarios?
Respuesta No, la PTI no es contagiosa, congénita o Respuesta Todos los tratamientos usados para el manejo
heredable. de PTI tienen efectos secundarios, aunque el

tipo y medida difieren segutn el tratamiento y la
Pregunta ;Cuanto tiempo tendré PTI? tolerancia de cada persona [Ver Capitulo 3]

Respuesta En algunos casos la PTI se puede resolver

espontaneamente, aunque en la mayoria de los Pregunta ;Hay algunas precauciones que puedo
adultos la PTI sera una enfermedad para toda tomar para minimizar los efectos
la vida. Para muchos pacientes la parte dificil secundarios?

e e T LT 0L Respuesta Algunos efectos secundarios si pueden
que cause efectos secundarios no deseados. P g P

p ser minimizados. Por ejemplo, se puede

er Capitulo 2 i T
v P | monitorizar y controlar su dieta, si usted
esta recibiendo corticosteroides y tomar
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Pregunta  ;Cuales son los sintomas? paracetamol en lugar de aspirina (para dolores
Los sintomas son muy variables. Pacientes de cabeza), si usted esta recibiendo agonistas
sintomaticos pueden tener petequia, plrpura, de los receptores de la trombopoyetina.

hematomas féciles o inusuales y sangrados
persistentes. [Ver Capitulo 2]
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Pregunta ;Con qué periodicidad necesito controlar

mi nivel de plaquetas?

Respuesta Si su enfermedad es estable, no necesitara
recuento de plaquetas frecuente. Sin
embargo, si usted esta sintomatico, o presenta
sintomas, o esta recibiendo tratamiento, se
necesitara controlar mas frecuentemente.

Si usted necesita un procedimiento dental o
quirurgico, es necesario controlar si los niveles
plaquetarios estan en un rango seguro. [Ver
Capitulo 3]

Pregunta ;Cuando debo contactar con mi médico?

Respuesta Inmediatamente después de un accidente
serio o si se golpea la cabeza. Si esta teniendo
muchos hematomas o petequias, hemorragias
nasales, hemorragias gingivales, o si tiene
sangre en la orina, deposicion o vomito. Si
padece alguno de estos sintomas que sugieren
una hemorragia intracraneal: dolor de cabeza
persistente, mareo, vomito, cansancio inusual,
confusion, discurso incoherente, movimiento
discordante de los ojos, debilidad de un lado
del cuerpo en particular, adormecimiento de
las manos o pies, cuello y/o espalda tensos, un
ataque de apoplejia, pérdida de oido o vista.

Pregunta ;Qué es una hemorragia intracraneal?

Respuesta Una hemorragia intracraneal es un sangrado
dentro del craneo, causado por una fuga o
ruptura de un vaso sanguineo. Los pacientes
con PTI tienen un mayor riesgo de hemorragia
intracraneal si se golpean la cabeza.

Pregunta ;Hay medicamentos que tengo que

evitar?

Respuesta Algunos medicamentos, como el ibuprofeno y
la aspirina afectan la funcion de las plaquetas.
Antes de tomar un medicamento nuevo,
siempre compruebe la composicion en el
prospecto o preguntele a su médico. [Ver
Capitulo 4]

Pregunta ;Necesito una dieta especial?

Respuesia No hay una dieta especial para pacientes
con PTI. Sin embargo, si se recomienda que
tenga una dieta y estilo de vida saludable y
equilibrada. [Ver Capitulo 4]

Pregunta ;Los tratamientos que recibo pueden
interferir con los suplementos

nutricionales 0 medicamentos que estoy
tomando por otros problemas médicos?

Respuesta Hay algunos suplementos nutricionales y
medicamentos que pueden afectar a las
plaquetas, y por ello aumentar el riesgo de
sangrado. Es importante que lo comente con
su médico. [Ver Capitulo 4]

Pregunta ;Qué es lo que puedo o no puedo hacer
ahora que tengo PTI?

Respuesta La PTl no deberia limitarlo en sus actividades
diarias. Sin embargo, si su recuento de
plaquetas es muy bajo, necesitara restringir
actividades en las que hay un mayor riesgo de
herirse (p.ej. deportes de contacto fisico).

Pregunta ;Puedo tener hijos?

Respuesta Mujeres con PTI pueden tener hijos, aunque
hay algunas complicaciones maternas y
fetales que pueden ocurrir, asi como un mayor
sangrado durante el parto. Es importante que
las pacientes sean monitorizadas durante el
embarazo y el parto, ya que algunas pacientes
pueden requerir terapia adicional..

Pregunita ;Hay medicamentos que tengo que
evitar?

Respuesta Algunos medicamentos, como el ibuprofeno y
la aspirina afectan la funcion de las plaquetas.
Antes de tomar un medicamento nuevo,
siempre compruebe la composicion en el
prospecto o preguntele a su médico. [Ver
Capitulo 4]

Pregunta ;Podré tener un parto natural y/o parto

en casa?

Respuesta Mujeres con PTI pueden tener un parto natural
dependiendo de su recuento de plaquetas. No
Se recomiendan partos en casa, ya que hay
un riesgo elevado de sangrado, lo cual podria
causar complicaciones tanto para la madre
como para el recién nacido.

Pregunta ;Qué deberia decirle a la gente acerca
de mi enfermedad?

Respuesta Puede explicarle a la gente que tiene una
enfermedad -no contagiosa- asociada a la
coagulacion sanguinea y que por ello tiene
mas facilidad de sangrado y formacion de
hematomas.

Capitulo 4: Trombocitopenia inmune — considerando a los pacientes
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Pregunita ;Todavia puedo irme de viaje (privado o

de negocios)?

Respuesta Sipuede irse de viaje, pero necesitara
prepararse. Si usted tiene la PTI sintomatica,
debera llevarse la medicacion necesaria
y quiza precise organizar que se continte
la terapia/tratamiento en el pais al que
viajara. Para los pacientes que tuvieron una
esplenectomia es importante que estén
vacunados apropiadamente para prevenir
infecciones. Ademas, necesitara un seguro de
viaje adecuado y debera hacer los ejercicios
recomendados en vuelos prolongados, para
evitar una trombosis venosa profunda.

Pregunta ;La enfermedad afectara mis
oportunidades de empleo?

Respuesta No, la PTl no deberfa afectas sus
oportunidades de empleo. Sin embargo, si
hay algunas profesiones donde hay un riesgo
elevado de herirse y por lo tanto es mas
peligroso para un paciente con PTI.

Pregunta ;Como afectara la enfermedad a mi
seguro de vida?

Respuesta La PTI puede afectar su seguro de vida, pero
eso depende de cada aseguradora.

Trombocitopenia inmune -
considerando a los pacientes
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Glosario

Antagonista del receptor de

la trombopoyetina

Anticuerpo monoclonal

Anticuerpos

Aspiracion de la médula
Osea

Bazo

Corticosteroides

Enfermedad autoinmune

Esplenectomia
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Medicamentos que simulan el efecto de la trombopoyetina
endogena para estimular la produccion de plaquetas.

Anticuerpo producido por un clon de células.

Proteinas producidas por el sistema inmunoldgico que atacan a
antigenos extraios (p. ej. bacterias, virus)

Se extrae una pequefa porcion de la médula ¢sea del interior de
los huesos (por lo general de la cresta iliaca) usando una aguja de
aspiracion.

Organo que forma parte del sistema inmunoldgico que filtra y
guarda células sanguineas. Normalmente pesa 150 gramos y se
ubica en la zona superior izquierda de la cavidad abdominal.

Medicamentos que influyen sobre el sistema inmunoldgico

El sistema inmunoldgico reacciona en contra del propio tejido
corporal produciendo anticuerpos que lo atacan.

Cirugia en la cual se extirpa el bazo del paciente.

Gota de sangre en un porta de vidrio para examinar las células
sanguineas bajo el microscopio.

(Moreton). Una acumulacion de sangre debajo de la piel. La zona
afectada tiene un color azulado o violaceo.

Sangrado dentro del craneo, causado por una fuga o ruptura de un
vaso sanguineo.

Enfermedad de etiologia desconocida.
Medicamentos que reducen la actividad del sistema inmunoldgico.
Tejido dentro de los huesos que produce células sanguineas.

Célula de la médula 6sea que produce plaquetas.

Sangrado menstrual grave y prolongado.
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Glosario continuacion
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Trombocitopenia inmune
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Pequefio derrame vascular cutaneo del tamafio de una cabeza de
alfiler y color rojo/morado.

Componente liquido amarillento de la sangre en el que estan
suspendidas las células sanguineas.

Celulas que forman coagulos sanguineos (trombocitos),
cuando los vasos sanguineos son dafados.

Tipo de hematoma causado por sangrado debajo de la piel.
Moretones redondos de aproximadamente 1 cm de diametro.

Medida del niumero de plaquetas dentro de la sangre.

Una medida de la cantidad de células sanguineas, incluyendo las
plaquetas.

Fibra de sostén para tejidos suaves, como la médula 6sea.

Recuento de plaquetas bajo (<100 x 10%L)

Enfermedad hematoldgica en la que el sistema inmunoldgico
destruye las plaquetas.

Proteina producida en el higado a una velocidad fija. Regula la
produccion de plaquetas.
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American Society of Hematology /
Sociedad americana de hematologia)

European Hematology Association (EHA) /
Asociacion europea de hematologia

European Society for Immunodeficiencies
(ESID)/ Sociedad europea de deficiencias
inmunoldgicas

International Patient Organisation for
Primary Immunodeficiencies (IPOPI) /
Organizacion internacional de pacientes
con deficiencias inmunoldgicas primarias

ITP Foundation / Fundacion de PTI

ITP Support Association / Asociacion de
apoyo de la PTI

ITP Village / Pueblo PTI

Platelet Disorder Support Association /
Asociacion de apoyo de enfermedades
plaquetarias

Platelets on the Web / Plaquetas en la red

The Daily Strength/ La fuerza diaria.

www.hematology.org/

www.ehaweb.org

www.esid.org

WWW.ipopi.org

www.itpfoundation.org

www.itpsupport.org.uk

www.[TPVillage.com

www.pdsa.org

www.ouhsc.edu/platelets/index.html

www.dailystrength.org/c/
Thrombocytopenic-Purpura/support-group
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Apeéndice: Estudio de casos
sefrk

Detalles del paciente

Tiempo desde el diagnostico de PTI
Historial médico

Presentacion

Resultados de laboratorio

Curso clinico y tratamiento

e 23 afos

e Recientemente graduado universitario

* 11 afos

e PTl cronica con recuento de plaquetas persistentemente bajo(<10 x 10%L)
e |nicialmente presentaba sangrado mucocutaneo ligero/moderado.

e Recuento de plaquetas <5 x 10%/L

e A la edad de 17 afios fue llevado semi-consciente a emergencias, debido a que en
una pelea habia sido golpeado en la cabeza con una botella.

e Como consecuencia presento un hematoma epidural traumatico e intracerebral.

e Se sometio a cirugia y se recupero, pero con una paresia en el brazo izquierdo.

¢ Después del accidente recibi¢ tratamiento conservativo (es decir, tratamientos de la
PTI no activos) por peticion propia y de los padres.

e A la edad de 19 afios se sometio a la esplenectomia después de consultarlo
intensamente con el hematoélogo responsable. Tuvo una remision completa con
niveles plaquetarios de >150 x 10%/L

e 4 anos después de la esplenectomia tiene un recuento de plaquetas estable
(>200 x 10%L) y esta viviendo una vida bastante normal. No ha requerido
tratamientos adicionales durante este periodo.

Detalles del paciente

Tiempo desde el diagnostico de PTI
Historial médico

Presentacion
Resultados de laboratorio
Curso clinico y tratamiento

® 26 anos
e | e gusta la musica y es apasionada del arte dramatico
® 6 afos

e PT| cronica ciclica
e Esplenectomizada
e |ntolerante a los corticosteroides

e Caida repentina del nivel de las plaguetas y sangrados.
¢ Recuento de plaquetas: <50 x 10°L

e Después de presentar nuevamente PTI, recibi6 dosis moderadas de corticosteroides
y de IVIg. Luego recibio romiplostim para poder interrumpir los corticosteroides y la
IVlg.

e Actualmente el recuento de plaquetas es mantenido usando romiplostim 2pg/kg/
semana.
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Seior J

Detalles del paciente e 45 anos
e Casado y padre de dos gemelas de 13 afos

Tiempo desde el diagnostico de PTI e 10 arios

Historial medico e | eucemia linfocitica cronica

Presentacion e Fiebre glandular, CSC (recuento sanguineo completo) anormal
Resultados de laboratorio e CSC rutinario cuando se estaba recuperando de la fiebre glandular.
Curso clinico y tratamiento e Respondid a esteroides durante mas de 6 anos

e Recayd 13 semanas después del término del tratamiento de esteroides
e La PTl desarrollo un patrén ciclico

 Recibid IVig 0.4g/kg durante 3 dias con respuesta inicial

e Recayo después de 18 meses

e Se sometio a una esplenectomia

e Recayo después de 1 afo

 Recibid rituximab 100mg una vez a la semana durante 4 semanas pero no
respondio

e Actualmente esta respondiendo a romiplostim

Detalles del paciente ¢ 60 arnos
e | e gusta leer e ir al teatro

Tiempo desde el diagnostico de PTI e ~5 afios

Historial medico ® ninguno

Presentacion e Sin sintomas, examen rutinario sanguineo indic6 PTI

Resultados de laboratorio e Recuento de plaquetas inicial: 30 x 10%/L

Curso clinico y tratamiento e |nicialmente recibio prednisolona. Su recuento de plaquetas subi6 a 70 x 10%/L,

pero al interrumpir los esteroides bajo a 20 x 10%/L
e Despues de debatirlo, se decidié no aplicar otro tratamiento

e Después de 8 semanas su nivel de plaquetas bajé a 8 x 10%L y recibio IVig y fue
efectivo por unas semanas.

e Como no tenia eventos hemorragicos, se decidid esperar y observar la enfermedad.

e Cuando bajo el recuento de plaquetas también recibio una pequena dosis de IV
anti-D Ig.
e Ha viajado en Europa y Australia sin complicaciones

e Disfruta de una vida activa con un recuento de plaquetas normalmente <10 x 10%L
tiene pocos problemas de sangrados.
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