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A ABRALE
100% de esfor¢o onde houver 1% de chance

A ABRALE (Associagao Brasileira de Linfoma e Leucemia) € uma organizagao sem
fins lucrativos, criada ha mais de uma década por pacientes e familiares com a
missao de oferecer ajuda e mobilizar parceiros para que todas as pessoas com
cancer e doengas do sangue tenham acesso ao melhor tratamento.

Para alcangar esses objetivos, a ABRALE atua em todo o pais em quatro frentes:

m Apoio ao paciente - O departamento é formado por profissionais especializados
para atender a todos os pacientes do Brasil, auxiliar no esclarecimento de duvidas
quanto a doenca e seu tratamento, e também oferecer apoio psicoldgico, juridico e
nutricional.

m Politicas publicas - Atua na area de advocacy para, junto aos 6rgaos responsaveis,
aprimorar a atengao as doengas hematologicas. Nosso propdsito € melhorar o
desfecho dos tratamentos das doengas do sangue no pais.

= Educacao e informacao - Por meio de diferentes canais (revista, redes sociais, site,
manuais) mantém os pacientes e familiares informados sobre as doengas do sangue
e seus tratamentos. As campanhas de conscientizacao buscam alertar toda a
populagao sobre a importancia do diagnostico precoce. Com o projeto de educagdo
a distancia, OncoEnsino, também oferece capacitagao aos profissionais da saude.

= Pesquisa e monitoramento - O Observatorio de Oncologia, plataforma on-line
desenvolvida pela Abrale para o monitoramento de dados publicos, possibilita
avaliar as politicas de sauide e sua aplicagao na sociedade. As pesquisas com os
pacientes, profissionais da saude e médicos, trazem informagoes relevantes sobre a
terapéutica aplicada no pais.

Sempre que precisar, entre em contato conosco pelo 0800 773 9973, (11) 3149-
5190 ou abrale@abrale.org.br. Também sera um prazer recebé-lo em nossa sede,

localizada na Rua Dr. Fernandes Coelho, 64 - 13° andar - Pinheiros, Sao Paulo/SP.

Mais informagoes em www.abrale.org.br




INTRODUCAO

Este manual é destinado a pacientes com
PTI, bem como aos seus familiares, com o
objetivo de ajuda-los a entender melhor a

doenca e seu tratamento.

O que é a PTI

A Trombocitopenia Imune Primaria ou
Purpura Trombocitopénica Idiopatica
(ou Imunoldgica), conhecidas por

PTI, € uma doenga hemorragica, de
origem autoimune, caracterizada pela
reducao da quantidade de plaquetas
(trombocitos) presentes no sangue.

Atinge pequena parcela da populagao
e pode acometer qualquer pessoa,
independente de raca ou idade. Sabe-
se que as mulheres tém maior risco de
apresentar PTIl do que os homens.

Nao é contagiosa nem hereditaria, o
que significa que nao é transmitida de
uma pessoa para outra e nem de pai
para filho.

Marcos Vinicius
Paciente de PTI



Como funciona o sangue e células
sanguineas em condi¢oes normais

O sangue ¢ formado por uma parte liquida (plasma) e uma parte celular (células
sanguineas).

As células sanguineas sao produzidas na medula 6ssea e formadas a partir de
células-tronco hematopoiéticas, por meio de um processo conhecido como
diferenciagao, transformando-se em:

Globulos vermelhos (hemacias ou eritrocitos)

Células que transportam o oxigénio para todas as partes do
corpo. Existem milhdes delas em cada gota de sangue.

Globulos brancos (leucocitos)

Os globulos brancos combatem as infecgdes, destruindo
diretamente as bactérias e virus no sangue, além de
produzirem globulinas, que fortalecem o organismo frente
as doengas.

Plaquetas

Fragmentos celulares essenciais para o processo de
coagulagao, pois se acumulam ao redor de uma lesao
(cortes) e formam um “tampao” para interromper a perda
de sangue. S3o responsaveis por manter a integridade das
paredes dos vasos sanguineos e para a coagulagao do
sangue. Circulam nos vasos sanguineos e sao destruidas
no bago (vivem entre oito e dez dias).

Apos a diferenciagao, estas células sdo despejadas no sangue para
desempenhar as suas varias fungoes, e sio transportadas para todo o corpo
pelo plasma, que é formado por agua e varios elementos quimicos (proteinas,
hormonios, minerais, vitaminas a anticorpos).




Como funciona o sangue e as células
sanguineas no caso da PTI

O sistema imunologico (globulos brancos) defende nosso corpo, especialmente
contra as infecgoes. Este sistema utiliza anticorpos para reconhecer e neutralizar os
corpos estranhos. Se o sistema imunologico ataca erroneamente parte do proprio
corpo de uma pessoa, isto € chamado de doenga autoimune.

A PTI é uma doenga autoimune, isto &, o sistema imunoldgico exagera seu
trabalho, e além de produzir anticorpos contra as infecgdes, ele também gera
anticorpos contra as proprias plaquetas. Elas sdo entdo atacadas pelos anticorpos e
prematuramente removidas do sangue.

Como resultado disto:

= A agdo combinada do bago (que destroi as plaquetas) e dos anticorpos contra as
plaquetas, leva a uma destruicao maior das plaquetas;

= As plaquetas produzidas nao sao suficientes para compensar a destruicao que
sofrem pelo sistema imunoldgico;

= Havera a falta de plaquetas (conhecida como trombocitopenia) e a coagulagao
ficara deficiente.

Outros componentes do sangue, tais como os globulos vermelhos e brancos,
permanecem normais.






Sinais e Sintomas

Como vimos, a trombocitopenia imune primaria (PTI) & uma doenga hemorragica
caracterizada pela redugao na quantidade de plaquetas presentes no sangue. A
quantidade insuficiente de plaquetas pode provocar sangramentos espontaneos
e/ou hematomas.

Embora a maioria dos casos de PTI sejam controlados, ela pode ser fatal em um
pequeno nimero de pacientes.

Alguns dos principais sintomas sao:

Presenca de petéquias
Pequenos pontos ou manchinhas planas na pele, de cor
avermelhada ou arroxeada que se parecem com “sardas”

Hematomas espontaneos

®0c000c00000000000000000000000 o

Manchas escuras e arroxeadas na pele sem causa conhecida

Sangramentos persistentes (que duram mais tempo que o normal)
Como por exemplo sangramentos nasais intensos, menstruagao intensa,
sangramento dentro da boca a partir das bochechas (bolhas de sangue) ou das
gengivas sem causa conhecida, e sangue na urina ou fezes.

Nos pacientes com PTI, as hemorragias repentinas estdo associadas a uma
contagem de plaquetas inferior a 20.000/mm3. Para as pessoas que apresentam
esses valores, é necessario acompanhamento médico, por correrem um alto risco
de hemorragia espontanea e grave. A complicagdo mais temida é a hemorragia
cerebral, que é muito rara, mas pode ser potencialmente fatal.
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Diagnéstico

A PTI é definida pela contagem de plaquetas inferior aos valores normais. O numero
normal de plaquetas em um individuo € 150.000/mm3.

Ela é diagnosticada por uma contagem de plaguetas abaixo de 100.000/mm?3
geralmente detectado por meio de um hemograma completo, sem alteracoes

nas outras células sanguineas e por exclusao de outras doengas que também
possam causar a baixa de plaquetas, como por exemplo, pelo uso de alguns tipos de
medicamentos, por infec¢des, por cancer, pela exposicdo a determinadas toxinas ou
pelo consumo de alguns alimentos.

Por isso, & importante frisar que plaquetas baixas ndo necessariamente se tornardo PTI.

Caso vocé apresente alguns dos sintomas da PTI, consulte um médico imediatamente.
Ele ira avaliar sua situagdo e confirmar ou nao a sua suspeita diagnostica.

Um exame da medula 6ssea pode ser necessario para descartar outras doencas
como insuficiéncia da medula 6ssea, leucemia ou cancer metastatico, e para
verificar se existem células adequadas formadoras de plaquetas.



Caso vocé ou seu familiar apresente um episodio de plaquetas baixas,
cite ao seu médico os itens abaixo:

1. Seu historico de contagem de plaquetas;

2. Se vocé tomou qualquer medicamento prescrito ou de venda livre antes da baixa
no numero de plaquetas;

3. Se vocé recebeu qualquer tipo de vacina ou injecdo no més anterior a baixa de
plaquetas;

4. Se vocé tomou qualquer novo suplemento, vitamina ou erva anteriormente a
baixa no numero de plaquetas;

5. Se vocé foi exposto a pesticidas, herbicidas ou outros produtos quimicos;

6. Se vocé foi diagnosticado com linfoma, lUpus, hepatite C ou HIV;

7. Se vocé tem dores de estdbmago recorrentes ou Ulcera;

8. Se vocé teve febre ou sentiu-se mal antes da baixa do numero de plaquetas ou
nao esta se sentindo bem;

9. Se vocé foi mordido por um inseto antes da baixa de plaquetas;

10. Se vocé foi arranhado ou mordido por um animal, ou teve contato com um novo
animal antes da baixa de plaquetas;

11. Se vocé teve contato com alguma planta venenosa ou outra irritacdo de pele;
12. Se vocé viajou recentemente para outro pais;

13. Se outras pessoas na sua familia possuem uma doenca autoimune, tal como
lUpus, esclerose multipla, artrite reumatoide ou doengas da tireoide;

14. Se outras pessoas na sua familia ou antepassados apresentaram um disturbio
hemorragico ou hematoma facilmente;

15. Se vocé sempre tem hematomas facilmente;

16. Se vocé tem um longo histérico de resfriados, gripes ou outras infecgoes com
mais frequéncia que seus amigos;

17. Se vocé apresentou inchago ou dor nas articulagoes, erupgdes cutaneas de
sensibilidade ao sol, perda de cabelo ou a sensag¢do de dorméncia ou “alfinetadas”
em suas extremidades;

18. Se vocé tem um historico de problemas na glandula tireoide;

19. Se vocé esteve recentemente sob muito estresse;

20. Se vocé foi recentemente hospitalizado ou tratado por outra condigao;

21. Se vocé mudou sua dieta ou iniciou um novo programa de exercicios;

22. Se vocé bebe mais de cinco doses de bebidas alcodlicas por semana;

23. Se suas plaquetas baixas parecem apresentar ciclos mensais ou periodicos.




Classificacao da PTI

A PTI podera ser tanto uma condi¢do aguda, que desaparecera sozinha, quanto uma
doenca cronica, que permanecera por muito tempo.

PTI Recém Diagnosticada

E temporaria e dura menos de trés meses. £ a forma mais comum em criancas e
normalmente esta associada a ocorréncia prévia de uma infecgdo viral (de1a 6
semanas antes do aparecimento dos primeiros sintomas). Esta PTI é transitoria, isto
¢, a doenga é resolvida por conta propria em cerca de semanas/ou meses, e ndo
reaparece.
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PTI Persistente
A forma “persistente” dura mais tempo que a doenga aguda, mas desaparece dentro
de 3 a12 meses.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

PTI Cronica

A forma cronica da PTI é de longa duragao (12 meses ou mais) e afeta mais adultos,
predominante mulheres. No entanto, adolescentes e criangas também podem
receber o diagnostico e representam 10 a 20% do nimero total de diagnosticos da
forma cronica.
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PTI Recorrente

A forma recorrente da PTI é definida como a ocorréncia de episodios de plaquetas
baixas em intervalos de mais de 3 meses, afetando 1a 4% das criangas com a
doenca.

A PTl, ainda pode ser classificada em primaria ou secundaria:

PTI Primaria
Caso nao haja outras doengas relacionadas ao aparecimento da PTI.
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PTI Secundaria
Caso esteja associada a outras doengas, como infecgdes, ou ocorrer apds a
administragao de certos medicamentos.
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O que causa a PTI?

N&o se sabe ao certo o que causa a PTI, mas multiplos fatores estdo provavelmente
envolvidos, tais como infecgdes ou certos medicamentos. Alguns casos aparecem
apos uma infecgdo viral ou bacteriana, imunizagdes, exposicdo a uma toxina, ou em
associagdo com outra doenga, tal como lupus ou HIV.

A PTI geralmente nao é considerada uma doenca que pode ser transmitida de uma
geragao a outra.

Décadas de estudos da resposta imune nos proporcionou um entendimento de que
o corpo pode reagir de forma exacerbada ap6s uma infecgao e produzir anticorpos
que se ligam as plaquetas, marcando-as como “estranhas”. Estas plaquetas sdo
entao rapidamente removidas.

Nao se sabe ao certo o que causa a PTI, mas
multiplos fatores estao provavelmente envolvidos,
tais como infeccoes ou certos medicamentos.

| AU T SN
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Por quanto tempo a PTl persiste?

No momento do diagnostico nao é possivel prever quanto tempo a doenga vai durar.

PTl em criancas e adultos

A maioria das criangas (80 a 90%) apresenta a PT| aguda, enquanto a maioria dos
adultos apresenta PTI cronica. As criangas geralmente se recuperam dentro de
alguns meses, recebendo ou ndo um tratamento, enquanto nos adultos a remissao
espontanea ocorre em menos de 10% dos pacientes. A remissao é possivel mesmo
se o paciente for considerado como tendo PTI crénica.

Fatos

= Em 80% das criangas a PTI desaparece em até 6 meses apos terem sido
diagnosticadas, independentemente do tratamento. Quanto mais nova a crianga,
menor o risco de desenvolvimento da PTI cronica;
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= A completa remissao é alcangada em 90% das criangas com PTI dentro de 3 a 7 anos;
m Pesquisas verificaram que a gravidade da doenga diminui com o tempo;
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m Bebés com PTI apresentam um resultado significativamente favoravel em
comparagao a criangas com idade entre 1 e 18 anos;

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

= O risco aumentado para a PTI cronica inclui um historico de hemorragias por mais
de 4 semanas antes do diagnostico, ser do sexo feminino, idade acima de 10 anos e
numero de plaquetas menor que 20.000/mm no momento do diagnostico.
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Tratamento

Apesar da baixa quantidade de plaquetas, pode ser que ndo seja necessario fazer
nenhum tratamento, quando, por exemplo, ndo ha sinais ou ha sinais leves de
hemorragia. No entanto, o paciente deve ser cuidadosamente monitorado. Isso
também é chamado de “observagao” ou “espera vigilante”.

A maioria dos pacientes com PTI cronica ndo precisa de tratamento, e eles podem
continuar com suas vidas normalmente.

O tratamento é necessario quando:
= Ocorre hemorragia problematica ou grave/de emergéncia;

= Para poder realizar algumas cirurgias, para as quais & necessaria uma contagem
de plaquetas minima - como por exemplo, para extragdo dentaria complexa,
anestesia dentaria local, cirurgia menor (ouvido, nariz ou garganta, bidpsia), etc.
Nesses casos, se sua contagem for baixa, recebera tratamento para elevar a
quantidade de plaquetas rapidamente e poder realizar a cirurgia.

As medidas terapéuticas na PTI aguda devem ser mantidas até que a hemorragia
tenha cessado e a contagem de plaquetas atinja niveis acima de 20.000/mm?3.

Importante! Deve-se tratar a hemorragia,
e nao o numero de plaquetas!




Podem ocorrer alguns efeitos
colaterais durante o tratamento.




As opgoes terapéuticas sao:

Corticosteroides

Indicados como tratamento inicial quando ha sangramentos nao graves, como
sangramento em gengiva, nasal e em pele (petéquias, equimoses e hematomas). O
tempo de resposta varia de dias a semanas.

Os corticosteroides suprimem a atividade do sistema imune. No entanto, eles nao
mudam o desenvolvimento natural da doenga. Geralmente eles sao prescritos por
pouco tempo (de trés a oito semanas) e exigem so pequenos ajustes nos habitos de
alimentagao (limitar os alimentos salgados como frios e queijos).

Efeitos colaterais: alteragdes de comportamento, sono, ganho de peso por
retengdo de liquidos e aumento de apetite, diabetes, osteoporose, infecgdes
oportunistas e insuficiéncia adrenal.
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Imunoglobulina humana

Indicada nos casos de sangramento com repercussao clinica, como volumoso
sangramento gengival, nasal, de aparelho digestivo e urinario. Tempo de resposta
rapida, em torno de 24h.

Elas diminuem ou detém a perda de plaquetas. O tratamento é muito efetivo, mas
so pode ser prescrito por um periodo limitado (uma a trés semanas). Por isto, ele
¢é usado s6 em emergéncias, quando a contagem de plaquetas deve ser elevada
rapidamente.

Efeitos colaterais durante a infusdo: nauseas, vomitos, cefaleia, hipertensdo
arterial, neutropenia transitoria, insuficiéncia renal, meningite asséptica, trombose,
febre, calafrios, fadiga, nauseas e diarreia
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Esplenectomia

Trata-se de um procedimento cirtrgico para retirada do baco. E indicado nos

casos de sangramentos constantes e tratamentos repetidos, pois o bago é o
principal responsavel pela destrui¢do plaquetaria e também produtor de anticorpos
antiplaquetarios.

Antes do procedimento, recomenda-se a realizacao de mielograma (exame da

medula 6ssea) para excluir a possibilidade de haver outra doenga, a mielodisplasia,
para a qual a esplenectomia nao é indicada.
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O procedimento podera ser realizado quando a contagem de plaquetas estiver
maior que 50.000/mm?3. Para atingir esta contagem podera ser necessario um
preparo antes da cirurgia, com a administragao de Imunoglobulina humana.

Antes do procedimento cirurgico, € importante realizar vacinagdo para
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae B e Neisseria meningitidis visto
que o baco apresenta uma fungdo no sistema imunoldgico.

Opgoes para a PTl refrataria

Em algumas situagoes podera ocorrer falha no tratamento de primeira linha, tanto
no tratamento medicamentoso (corticosteroides e imunoglobulinas) como no
cirurgico (esplenectomia). Assim, as opgoes existentes para tratar as hemorragias da
PTI refrataria, com resposta variavel, sao:

Imunossupressores

Esses medicamentos diminuem a forca do sistema de defesa do organismo, o que é
necessario quando o corpo se defende de forma exacerbada e indesejavel, como no
caso da PTI.

« Azatioprina: tempo de resposta lento.
Efeitos colaterais: fraqueza, sudorese, alteracdo de funcao hepatica,
neutropenia e pancreatite.

« Ciclosporina A: tempo de resposta de 3 a 4 semanas.
Efeitos colaterais: disfuncao renal, hipertensao, fadiga, parestesias,
hiperplasia gengival, mialgia.

+ Micofenolato de mofetila: resposta de 4 a 6 semanas.
Efeitos colaterais: pode apresentar cefaleia, lombalgia, distensao
abdominal, anorexia e nauseas.




Antineoplasicos/citostaticos

+ Ciclofosfamida: tempo de resposta de 1 a 16 semanas.
Efeitos colaterais: neutropenia, trombose venosa, nauseas e vomitos.

« Vincristina: tempo de resposta 2 a 5 semanas.
Efeitos colaterais: neuropatia, alopecia e neutropenia.
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Hormonios

» Danazol: tempo de resposta 3 a 6 meses.
Efeitos colaterais: acne, elevacao de colesterol e amenorreia.
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Antibioticos

+ Dapsona: tempo de resposta 3 semanas.
Efeitos colaterais: distensao abdominal, anorexia, meta hemoglobinuria,
anemia hemolitica em pacientes com deficiéncia de G6PD e rash cutaneo.




Anticorpo monoclonal anti-CD20

+ Rituximabe: mecanismo de agao ainda nao definido, mas parece
estar ligado a eliminagdo de autoanticorpos. Tempo de resposta 1a 8
semanas.

Efeitos colaterais: febre, calafrios, broncoespasmo, anafilaxia, embolia/
trombose, hepatite fulminante.Raro: leucoencefalopatia progressiva
multifocal.

Esta medicagdo nao esta disponivel no SUS.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000

Agonistas do Receptor da Trombopoietina

E uma nova forma de tratamento. A trombopoietina € um horménio glicoprotéico
produzido pelo figado e rins que regula a producao de plaquetas pela medula 6ssea.
Ele estimula a produgao de plaquetas a partir de células sanguineas imaturas.

Os medicamentos Agonistas do Receptor da Trombopoietina sao utilizados para
ajudar a aumentar o nimero de plaquetas no sangue.

« Eltrombopag (Revolade®) e Romiplostim (Nplate®) sio dois novos
medicamentos que estao disponiveis no mercado: o Eltrombopag é de
uso oral e diario, e o Romiplostim é injecdo subcutanea de uso semanal.
Ambos sao indicados para pacientes refratarios aos tratamentos citados
anteriormente ou que apresentem alguma contraindicagao para adota-los.
Tempo de resposta: cerca de 4 semanas.

Efeitos colaterais: as reacdes adversas graves mais importantes foram
toxicidade do figado e alteracdes na coagulacéo. E importante falar com o
meédico se vocé desenvolver esses sintomas. O paciente também pode
apresentar nausea, diarreia, cristalino opaco nos olhos (catarata), olhos
secos, perda de cabelo ou enfraquecimento nao usuais, manchas na pele,
coceira, dor muscular, espasmos musculares, dor nos ossos, formigamento
ou dorméncia das maos ou pés, ciclo ou periodo menstrual intenso e
feridas (aftas) na boca.

Esta medicagdo nao esta disponivel no SUS.
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Vivendo com a PTI

Quando o paciente, ou pais de paciente, recebem o diagnostico da PTI, & importante
entender o que é a doenca, quais sdo os cuidados necessarios e se manter
atualizado sobre os tratamentos. Conhecer historias de outros pacientes, que fazem
0 acompanhamento e tratamento, também pode ser interessante.

E possivel curtir uma vida normalmente com PTI. No entanto, a doenca
(especialmente se ela se tornar cronica) pode ter um impacto na rotina diaria do
paciente. E importante conversar a esse respeito com a equipe médica, pois é
possivel que o médico modifique o esquema de acompanhamento e tratamento,

adaptando-os as necessidades individuais.




VEJA ALGUMAS RECOMENDA§6ES:

Habitos

= Conheca o historico médico de sua familia e forneca uma copia ao seu médico;

= Mantenha uma lista detalhada sobre seus sintomas e sobre quando vocé os

teve (muitos sintomas vém e vado, ndo sdo constantes, ou acontecem com pouca
frequéncia em doengas autoimunes);

= Obtenha a opinido de mais de um médico caso vocé sinta que seus problemas de
saude ndo estdo sendo tratados adequadamente;

= Mantenha uma dieta e um estilo de vida saudavel;

= Mantenha um sistema digestivo saudavel, comendo principalmente frutas e
legumes e mastigando bem;

= Mantenha niveis saudaveis de vitamina B12, acido folico e vitamina D, que podem
reforgar o sistema imune em uma tentativa de evitar infeccoes graves - uma causa
conhecida de plaquetas baixas;

® Faca um esforgo para reduzir o nivel de estresse - atividades redutoras de estresse
incluem Yoga, Meditacao e técnicas de relaxamento

= Evite as toxinas ambientais;

= Entenda os efeitos potenciais de causas ambientais.

Interferéncia de outros medicamentos

Os medicamentos que interferem na coagulagao sao contraindicados para
pacientes com PTI, pois podem aumentar o risco de sangramentos. Alguns desses
medicamentos sdo de uso comum, tais como: a aspirina (acido acetil salicilico), os
anti-inflamatorios e os anticoagulantes (varfarina, heparinas, etc).

Converse sempre com sua equipe de saude sobre os medicamentos que vocé pode
tomar ou que ja esta tomando.

Vacinas

Se vocé precisar de uma vacina, como reforco ou para viajar a algum pais, vocé
deve seguir algumas regras. Geralmente as vacinas nao sao recomendadas se a PTI
nao for estavel, porém se ela estiver controlada (com ou sem tratamento) entdo a
vacinagdo é permitida.

Entretanto, as vacinas conhecidas como “atenuadas” (por exemplo, a vacina da

febre amarela) sdo contraindicadas se vocé tomar medicamentos chamados de
imunossupressores. Antes de receber alguma vacina, converse com seu médico!
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Mantenha uma dieta e um
estilo de vida saudavel.

Atividades fisicas

Os esportes de alto risco ndo sdo recomendaveis para pessoas com contagens de
plaquetas abaixo de 50.000/mm3, pois quedas e golpes potenciais podem provocar
hemorragias. Isto inclui esportes de contato (esgrima, boxe, judd, etc.) ou esportes
radicais (escaladas, alpinismo, esqui, mergulho, etc.) pelo risco de causarem lesoes.

Outros esportes podem ser praticados com qualquer contagem de plaquetas.
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