TROMBOCITOPENIA
INMUNE PRIMARIA
(PTI)
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Trombocitopenia: recuento de plaguetas por debajo de 100 x 10%/L.

. Qué es la PTI?

Inmune: el propio sistema inmune del paciente es el que se encarga
de producir anticuerpos que destruyen las plaguetas en la sangre

e impiden su correcta produccion en la médula dsea. Ademas,

e ’rromboci’ropenia el paciente con PTIl presenta un funcionamiento no del fodo

inmune primaria s UNAa correcto de los linfocitos T y B.
enfermedad autoinmune
gue se caracterizao OOor una Primaria: no hay una causa gue provogue esta enfermedad.
cifro bCIjCI de ploque’ros No es una enfermedad hereditaria ni contagiosa.
debida a un iIncremento

de la destruccidn de las

MismMas, asi como al defecto

de su produccion. Al tener

. Incidencia:
una cifra baja de plaguetas, Eﬂ CIfrOS
los pacientes fienen Mmas
H=sofe de SC‘”QrO‘d? y de Es una enfermedad rara y
posibles hemorragias. minoritaria, gue afecta tanto a ninos
como a adultos de tfodas las edades. personas

100.000

cada ano




¢, QuUEé son las plaguetas
y para qué sirven?

Las plaquetas son células sanguineas que sirven paro
evitar el sangrado tras una lesion. La médula &sea, que
estd en el inferior de los huesos, es el lugar donde se
fabrican las plaquetas al igual que otras células de la
sangre (gldbulos blancos y glébulos rojos).

Los megacariocitos son las células madre de las plaquetas,

que gracias a la trombopoyetina producen millones de
plaguetas que viajan en el interior de 10s vasos sanguineos
durante unos 7-10 dias y luego el bazo las destruye.

El bazo es un érgano que esta en la parte superior izquierda del
abdomen, bajo las costillas.

Trombocitopenia

Normalmente, las cifras de
plaguetas en sangre oscilan
entre 150-450 x 107/L.

Un recuento de plaqgquetas por
debajo de 100 x 10°/L ya se
considera trombocitopenia.

En general, si la cifra de
plaguetas se encuentra por

debajo de 30 x 10°/L,
pueden ocurrir sangrados.




Causas de la PTI

Los pacientes con PTI crean autoanticuerpos, producidos por los linfocitos B, que van dirigidos a la membrana de Ias
plaguetas y de los megacariocitos, por o que se produce una destruccidon de las plaqguetas al llegar al bazo y una
disminucion de la produccidn de plaguetas a nivel medular.

Ademads, sus linfocitos T reguladores no funcionan correctamente y permiten la estimulacion de los linfocitos B para
que produzcan autoanticuerpos de forma descontrolada. También se sabe que la produccidon de trombopoyetina es

insuficiente en los pacientes con PTI.

En algunos pacientes,

_ _ » sobre todo en los ninos,
Ni la alimentacion,

ni los habitos de vida

la PTl se produce tras
_ 1AC infecciones viricas o tras
influyen en la aparicion las vacunaciones.

de esta enfermedad.

En [a mayoria
de |los casos, la causa
que desencadena
la PTl es desconocida

La PTl no se confagia
ni se hereda de otros
familiares.

Otras causas: la asociada a
enfermedades autoinmunes,
inmunodeficiencias, embarazo, infeccion por
el virus de la hepatitis C o por infeccién por

el virus de inmunodeficiencia humana (VIH).
También es frecuente
la frombocitopenia autoinmune
secundaria a medicamentos o
productos de herbolario.




Sinfomas de laolidl

La PTI se puede
presentar de forma
muy variable, por
lO que a veces,

el diagndstico, el
fratamiento y el

seguimiento de los
pacientes es dificil.
Todo ello hace que
la calidad de vida

del enfermo se vea
perjudicada.

Sintomas mas frecuentes de la PTI
(muchas veces derivados del sangrado)

Equimosis:
lesiones rojas o violdceas
grandes que comudnmente

se llaman morados
O moretones.

Petequias: puntos rojos

o violdceos en la piel o
en las mucosas causados
por la salida de glébulos rojos
a través de la pared de los

VAsSOs sanguineos.

e

Sangrado de nariz
’
»

Sangrado de encias

- Hemorragias intestinales

»
Hemorragias vaginales

También los enfermos

con PTl pueden manifestar
cansancio.




Diagndstico de la PTI

El diagnostico de la PTI se define por presentar una cifra de plaquetas
menor a 100 x 10°/L en una analitica de sangre, en ausencia de otras
causas No inmunes que puedan producir esta cifra de plagquetas bajas.

NoO existe ninguna prueba especifica para su diagndstico, por
tanto, se tfendrd que llegar a él tras haber excluido ofras causas de
frombocitopenia.

En ocasiones,

se tfendrd que
ampliar el
estudio con ofras
pruebas como €|
- . estudio medular

Pruebas que realiza el médico para el estudio de la PTI

(aspirado o
biopsia medular)

O INncluso pruebas

de iImagen
Historia Exploracion Analisis Frotis sanguineo como ecografia

médica fisica de sangre (visualizacion de la sangre o tomografia
en el microscopio) Compu’rerizodo.




Tratamiento de la PTI

El fratamiento de la PTl debe ser individualizado, dependiendo no El obje’rivo del tratamiento
solo de la cifra de plaguetas sino también de las manifestaciones ,
hemorrdagicas y las enfermedades o situaciones asociadas del paciente. de la PTI es conseguir und

cifra plaguetaria suficiente
El objetivo del tratamiento de la PTl es conseguir una cifra plagquetario (en generol, Mmas de

suficiente (en general, mas de 30 x 10°/L) para prevenir los sangrados, o :
con el menor ndmero de efectos secundarios derivados de los 30x 10 /L> PAra prevenir
tratamientos realizados. los sangrados, con el

menor numero de efectos
El riesgo de sangrado varia segdn las enfermedades asociadas, secundarios derivados de

tfratamientos concomitantes, edad o requerimientos de infervenciones,
por lo que la cifra plagquetaria que se pretende alcanzar con €l
tratamiento puede variar segln estas circunstancias.

los tratfamientos realizados.

No todos los pacientes con PTl necesitan tratamiento, por ejemplo,

un enfermo que tiene una trombocitopenia leve y no presenta
manifestaciones hemorragicas o enfermedades graves asociadas

Nni vaya a ser sometido a cirugia. Sin embargo, hay determinadas
situaciones en las que estos pacientes deben recibir tratamiento puntual,
como son las intervenciones quirdrgicas importantes o el embarazo.




Tratamiento de la PTI

Es el fratamiento de eleccion cuando se
diagnostica la PTI. El corticoide mas utilizado es
la prednisona a dosis de 1 mg por kg de peso
vy dia durante 21 dias, para posteriormente

Ir bajando la dosis poco a poco hasta
suspender.

Existen diferentes pautas de fratamiento con
ofro tipo de cortficoides como la dexametasona
o la metilprednisolona. Alrededor de un 80% de
los pacientes responden a los corficoides.

Los efectos secundarios de |os corticoides

son, por ejemplo, cambios de humor, insomnio,
ganancia de peso, diabefes mellifus, cataratas,
hipertension arterial y la osteoporosis.

Las gammaglobulinas
INfravenosas son anticuerpos
derivados de la sangre de
donantes sanos. Ayudan @
bloquear los autoanticuerpos
que producen la PTIl. Su efecto
es rapido y transitorio.

Mas del 90% de los pacientes
responden, pero su efecto dura
apenas unas semanas.

Se uftilizan cuando se requiere
un aumento rapido de la cifra
de plaquetas por una situacion
de urgencia o gravedad.



Tratamiento de la PTI

Solo se realiza si existe
un sangrado con

riesgo vital, pues las
plagquetas son destruidas
rdpidamente y su efecto

beneficioso es muy breve.

Estos fGrmacos estdn indicados para cuando han fallado los
corticoides y el enfermo precisa de un tratamiento adicionail;

aumentan la produccion plaguetaria estimulando el receptor
de |la trombopoyeting.

En la actualidad hay tres tipos comercializados en Europa:
« Avatrombopag: un comprimido que se administra via oral
« Eltrombopag: un comprimido que se administra por via oral

« Romiplostim: un medicamento gue se administra por via
subcutdnea.

Tienen una eficacia de casi el 80% en la mayor parte de los
casos y se deben administrar de forma cronica. Las respuestas
son rapidas, en torno a las dos semanas, y duraderas.

Los efectos secundarios descritos con mayor frecuencia son
leves, como el dolor de cabeza, aungue existen ofros menos
frecuentes que el hematdlogo debe conftrolar.



Tratamiento de la PTI

Se puede plantear realizar en caso de fracasar los agonistas del receptor
de la frombopoyetina. La esplenectomia es una cirugia en la que se
extirpa el bazo (un érgano no imprescindible para la vida).

Para indicar una esplenectomia hay que valorar, principalmente, la edad

del paciente, su estilo de vida, el tiempo transcurrido desde el diagndstico,

la cifra de plaguetas que tiene el paciente, sus manifestaciones
hemorrdgicas y las preferencias terapéuticas del paciente.

Los riesgos de complicaciones relacionados a la esplenectomia son

bajos, pero hay que tenerlos en cuenta: hemorragia, trombosis e infeccion.

El riesgo infeccidn se reduce con la vacunacidn confra meningococo,
neumococo y Haemophilus influenzae B antes de la intervencion vy
revacunacidon de neumococo vy la gripe convencional a lo largo de la
vida. La mortalidad de la esplenectomia es de 0,2-1%.

Entre el 75-85%

de los pacientes
alcanzan uno
respuesta rapida
tras la intfervencion,
pero solo el

40-50% mantienen
la cifra de
olagquetas mas
alld de los 5 anos.
La intervencidn se
suele hacer por
laparoscopiaq.




Tratamiento de la PTI

Para pacientes con PTI refractarios a los agentes
trombopoyéticos, las opciones terapéuticas son
Mmultiples, pero la tasa de respuesta y su duracidn son
muy variables. No hay estudios controlados que hayan
evaluado o comparado su eficacia.

Los fratamientos considerados en estos casos
son: fGrmacos inmunodepresores (azatiopring,
ciclosporina, danazol, dapsona, micofenolato),
rituximab (anticuerpo monoclonal que inhibe a
los linfocitos que producen los autoanticuerpos),
fostamatinib o incluso determinados agentes
quimioterapicos solos o en combinacién.

En la actualidad estdn en
desarrollo denfro de ensayos
clinicos y en 1os proximos
aNos pueden ser aprobados
para el tratamiento de

esta enfermedad, son los
iInhibidores del receptor del
Fc neonatal, inhibidores de |la
activacidon del complemento,
daratumumalb, dcido
transretinoico y diferentes
iInhibidores de la tirosina
cinasa de Bruton.



Convivir con la PTI

' €

Pensamiento positivo. Pedir informacién sobre la
Afrontar la enfermedad enfermedad y las posibles
tal y como ha venido. opciones de tratamiento al médico.

Consultar las dudas con el médico
responsable ayuda a afrontar la
enfermedad de forma positiva.

Para un paciente no es una situacion facil
aceptar la PTIl. El impacto de la enfermedad,
de sus sintomas y de los tratamientos, afecta
al estado fisico y psicoldégico del enfermo.

'S

Cuando se
fiene PTl hay
diferentes
cambios en
el estilo de & ko g
vida que
pueden
Hablar con los familiares, Realizar actividad fisica
OYUer d amigos u otras personas que adecuada a la edad
tengan la PTl. También el y a las condiciones
C]frOI'TI'C]r médico responsable puede fisicas, siempre que se
mejor |O informar de reuniones o consulte con el médico
jornadas de pacientes con PTI. responsable.

enfermedad.



Preguntas frecuentes

¢ Por qué tengo PTI? La causa de la PTl en adultos es desconocida en mas del 90% de los casos. Se sabe que no se contagia ni es hereditaria.

cMe curaré? La evolucidon de la PTl es impredecible y a menudo se hace cronica, pero en ocasiones puede resolverse de forma espontdnea.
Afortunadamente, en la actualidad hay numerosos fratamientos muy efectivos que pueden controlar la enfermedad en mas del 80%
de los casos.

f,Cémo me controlardan Generalmente, los médicos que controlan la PTI son hematdlogos. Para el seguimiento de la enfermedad se requieren analiticas
mis médicos la PTI? periddicas. La frecuencia de los andlisis de sangre dependerd de cada caso y del tratamiento que reciba el paciente.

En muchas ocasiones, las visitas médicas pueden ser telefénicas y no presenciales.

6Puedo ’rrqbqjqr, Takel co|egi0, En las primeras semanas del diagndstico de la PTl es recomendable evitar los viajes, sobre todo en avidén o realizar deportes que
hacer deporte o viajar?

conlleven impactos.

Posteriormente, cuando el hematdlogo comente que la enfermedad estd estabilizada porque la cifra de plaquetas haya subido y
se mantenga estable, el paciente con PTI puede trabajar, ir al colegio, hacer deporte o viajar, aunque eso dependerd del tipo de
actividad y la cifra de plaguetas alcanzada. Por tanto, seria recomendable que el paciente siempre consulte con su hematdlogo.

(',Me pueden operar En general, los pacientes con PTl pueden ser operados siempre que haya una preparacion previa para la cirugia si las plagquetas
teniendo PTI? estaban bajas. Dicha preparacidn debe ser consensuada con el anestesista y el cirujano o traumatdlogo dependiendo del tipo de
intervencion y de la cifra de plaquetas que presente el enfermo. Asi, no todos los pacientes de PTI serdn preparados para la cirugia de
la misma manera.

En el caso de una cirugia de urgencias, también se procederd a realizarla con una preparacidon especial que, en ocasiones, puede
conllevar a la fransfusidn de plaquetas.

(-’Qué pasa si tienen que Para realizar una cirugia o un proceso quirdrgico odontoldgico es necesario hablar con el hematdlogo para saber el dia de la
realizarme un cirugia" infervencion y el procedimiento. Asi se realizard la preparacidn con diferentes medicamentos que dependerdn de cada caso.

En caso de que sea una intervencidn quirdrgica urgente en el centro hospitalario donde esté el paciente, los médicos responsables
contactardn con el equipo de hematdlogos para consensuar el tratamiento urgente mds adecuado para evitar el sangrado.

(-’Qué alimentos me qyudqrén No existen alimentos que hayan demostrado ser eficaces en la enfermedad. Lievar una alimentacion sana y equilibrada ayudard a
a subir mi cifra de pquuequq conftrolar los efectos secundarios que pueden producir los diferentes tratamientos de la enfermedad.




Preguntas frecuentes

cPuedo quedarme
embarazada? ;Qué puede
pasarme a mi y a mi bebé?

¢Puedo morirme de PTI?

;Qué situaciones me pueden
ocurrir en las que tengo que
contactar con mi hematdlogo

O CcONn un servicio de
urgencias?

;Qué pasaria si me infectara
por la COVID-19?

;Cuadnto tiempo tardaré

en tener controlada la
enfermedad? ;Durante

cudanto tiempo estaré tomando
la medicacion?

Las pacientes con PTI que se quedan embarazadas pueden tener una bajada de plaquetas durante el embarazo, poniendo en riesgo
la vida del bebé y la suya propia, aungue este es bajo.

Es fundamental, comunicarlo lo antes posible al hematdlogo para controlar el embarazo con la colaboracidn de obstetras,
hematdlogos, anestesidlogos y pediatras para evitar complicaciones en el bebé y en la madre.

En ocasiones, durante el embarazo se ha de iniciar tratamientos para confrolar la PTl y posteriormente, tras el nacimiento, no
necesitarlos. Ademdads, el bebé ha de estar controlado durante fodo el embarazo y en el periodo perinatal.

La PTI no es una enfermedad hereditaria, pero necesitard de unos controles pedidtricos durante los primeros dias tras su nacimiento.

Como en todas las enfermedades, siempre hay riesgo de muerte. Por o general el riesgo de muerte por hemorragia de un paciente
con PTI suele ser muy bajo. Se estima que 1 de cada 100 enfermos con PTl pueden fallecer por causas relacionadas tanto por la
propia enfermedad como de complicaciones relacionadas a los tratamientos.

- Si se presentan sinfomas de sangrado como hematomas, petequias, sangrado nasal o de encias, o menstruacidon abundante.
-« Si se tiene programada una cirugia o un proceso quirdrgico odontoldgico.

- Si se estd embarazada.

- Si se esta esplenectomizado (extirpacion del bazo) y se tiene fiebre.

- Si se tienen fuertes dolores de cabeza, pérdida de visidn, dificultad al hablar o pérdida de fuerzas en las extremidades.

Ante un paciente con PTl y con una cifra de plaguetas estable que se infecta por la COVID-19 no se aconsejan cambios en el
tratamiento habitual. Puede ser que la PTI empeore tras la infeccidon por la COVID-19, por lo que en caso de fiebre u otra sinfomatologia
relacionada, se aconseja acudir a Urgencias.

Durante el periodo de pandemia por COVID-19 es aconsejable el control de los enfermos con PTl de forma telefénica o telematica
para evitar posible contagios.

La respuesta a los fratamientos actuales para la PTl suele ser bastante rapida y depende de los fdrmacos utilizados. Por ejemplo,
los corticoides empiezan a tener efecto entre 5-10 dias, las inmunoglobulinas entre 2-5 dias y los agonistas del receptor de la
trombopoyetina (romiplostim o elfrombopag) entre 12-15 dias.

El efecto puede ser continuo o puede perderse, ya que la enfermedad es impredecible. Con algunos fGrmacos como romiplostim o el
trombopag su efecto suele ser duradero mientras se estd recibiendo el tratamiento, por eso suelen ser de uso cronico. Solo en algunos
casos el médico responsable puede plantear la retirada paulatina de dichos farmacos.
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