Trombocitopenia Imuna Primara

(TIP)

Ghidul pacientului




Ce este Trombocitopenia Imuna Primara sau Idiopata
(TIP)?

Trombocitele (sau plachetele sanguine) reprezinta celule din
sange lipsite de culoare, cu un rol foarte important in coagularea
sangelui. In mod normal, numarul trombocitelor din sdnge este intre
150.000-400.000 plachete/microlitru. Trombocitele se formeaza in
interiorul maduvei osoase.

Maduva osoasa este un tesut moale si spongios ce se afla in
interiorul oaselor.

. maduva osoasa

Purpura este o afectiune caracterizata prin aparitia unor pete
rosiatice la nivelul pielii ce isi mentin intensitatea culorii la
exercitarea unei presiuni (apasare).

Trombocitopenia este o afectiune manifestata prin scaderea
numarului de trombocite sub valoarea de 150.000 plachete/microli-
tru.

Termenul idiopata inseamna ca afectiunea este de cauza
necunoscuta.

Trombocitopenia Imuna Primara, cunoscuta si sub numele de
purpura trombocitopenica idiopata, reprezinta o afectiune
autoimuna in care sistemul imun ataca plachetele. Pacientul
diagnosticat cu TIP dezvolta probleme cu coagularea sangelui,
aparitia petelor rosiatice la nivelul pielii si sangerari.



Exista trei forme ale acestei afectiuni:

1. Forma recenta
2. Forma acuta
3. Forma cronica

Forma recenta

Forma recenta este cazul pacientilor care au mai putin de
un an de la diagnosticare.

Forma acuta

Forma acuta a TIP apare de cele mai multe ori in cazul
copiilor cu varste cuprinse intre 2 si 4 ani si este asimptomatica,
nefiind necesar un anumit tratament. Pacientul diagnosticat cu
TIP acuta se poate vindeca in aproximativ 6 luni de la aparitia
bolii.

Forma acuta a acestei afectiuni nu este contagioasa.

Cel mai important factor de declansare a bolii sunt
infectiile virale recente: majoritatea copiilor au avut primul
puseu al bolii dupa o infectie virala ca oreionul, pojarul sau
infectiile respiratorii.

Tratament

In cazul copiilor, boala este lasata sa isi urmeze cursul,
fara a fi nevoie de un tratament.

Aproximativ 80% dintre copiii diagnosticati cu TIP isi
revin complet in aproximativ 6 luni. Chiar si in cazul copiilor cu
TIP cronica remisiunea completa este posibila chiar si dupa
cativa ani.

Adultii diagnosticati cu TIP acuta pot de asemenea sa nu
necesite un anumit tratament, ci doar monitorizarea atenta
periodicd a numarului de plachete. Insa daca simptomele devin
suparatoare si numarul plachetelor ramane scazut, doctorul va
poate sfatui sa incepeti un tratament.

2



Forma cronica

Forma cronica a TIP persista mai mult de 6 luni si dezvolta
simptomele caracteristice acestei boli, nefiind cunoscuta o cauza
specifica a aparitiei acestei afectiuni. In cazul in care pacientul este
diagnosticat cu TIP cronicd, acesta va avea nevoie de tratament
specific si de monitorizare regulata la medicul specialist.

1. Ma pot vindeca de TIP?

Scopul tratamentului medicamentos sau chirurgical oferit in
cazul pacientilor cu TIP cronica este de a mari numarul plachetelor
pana la un nivel sigur si normal, inducand remisia si permitand
pacientilor sa aiba o viata normala. TIP cronica nu se vindeca, dar
tratamentele existente ajuta la remisia bolii si o stare buna de
sanatate.

2. Este TIP o boala contagioasa?

TIP nu este o afectiune contagioasa, ceea ce inseamna cd o
persoana sandtoasa nu poate lua boala de la un pacient
diagnosticat cu TIP.

3. Care sunt cauzele aparitiei TIP?

Cauza exacta a TIP nu se cunoaste. De aceea, in numele
afectiunii se face referire la termenul ,idiopata’, ceea ce inseamna
cauza necunoscuta. Se stie insa ca in cazul pacientilor cu TIP,
sistemul imun nu functioneaza cum trebuie si incepe sa atace
plachetele ca si cum ar fi substante straine in organism.



Anticorpii produsi de sistemul imun se ataseaza la plachete,
marcandu-le pentru a fi distruse. Splina, organul ce ajuta corpul sa
lupte cu infectiile, recunoaste acesti anticorpi si distruge plachetele
marcate. Rezultatul acestei actiuni este numarul scazut de plachete
din sange.

In mod normal, se afla minim 150.000 plachete/microlitru de
sange. Pacientii cu TIP pot avea sub 20.000 plachete/microlitru de
sange. Cu cat numarul plachetelor scade, cu atat riscul de sangerari
creste. Cel mai mare risc este atunci cand numarul scade sub 10.000
plachete/microlitru sdnge. in acest moment, pot aparea sangerari
interne chiar fara sa existe o trauma.

4. Cine poate face TIP?

Majoritatea adultilor diagnosticati cu TIP cronica sunt femei
tinere insa aceasta afectiune se poate declansa la orice persoana.
Se pare ca TIP nu este o boala ereditara.

5. Care sunt simptomele TIP?

Simptomele TIP pot include:
- Aparitia in mod excesiv a vanatadilor (purpura); in mod natural,
pe masura ce o persoana inainteaza in varsta, este normal ca pielea
sa se invineteasca sau sa sangereze mai usor decat inainte. Acest
lucru nu trebuie confundat cu afectiunea TIP
- Sangerari superficiale sub piele ce apar de obicei pe
picioare si arata ca un fel de iritatii sau pete mov-rosiatice
- Sangerari mai abundente in cazul taieturilor sau
zgarieturilor
- Aparitia spontana a epistaxisului (sangerare nazala)
- Sangerarea gingiilor in special dupa lucrari dentare
- Aparitia sangelui in urina sau scaun
- Flux menstrual neobisnuit de abundent
- Oboseala



6.Cand trebuie consultat medicul specialist?

Daca observati sangerari, vanatai anormale, aparitia de
pete mov pe piele sau iritatii inexplicabile ar fi bine sa consultati
medicul de familie sau un medic specialist hematolog. in cazul in
care sunteti femeie si aveti un flux menstrual neobisnuit de
abundent, trebuie sa consultati un medic. Acesta poate fi un semn
al bolii TIP, dar si al unor afectiuni de natura ginecologica.

Aparitia sangerdrilor abundente sau extinse trebuie tratata
ca o urgenta medicala si aveti nevoie de consult medical imediat.

7. Cum este diagnosticata TIP si ce analize trebuie
facute?

Doctorii diagnosticheaza aceasta afectiune prin excluderea
altor cauze ce duc la sangerari sau un numar scazut de plachete,
cum ar fi o alta afectiune sau anumite medicamente pe care le
luati sau le-ati luat. Daca nu exista nici o alta cauza pentru simp-
tomele si semnele prezentate de pacient, poate fi luat in consider-
are diagnosticul de TIP.

Pentru a pune un diagnostic corect, doctorul specialist va
face un examen fizic si se va uita dacd exista semne de sangerari
sub piele. Vi se va cere un istoric medical, iar doctorul va intreba
daca ati avut in trecut si alte afectiuni si ce medicatie ati urmat.

Hemoleucograma

/ — plasma

| celule albe

plachete
m celule rosii




Vi se va face un test obisnuit al sangelui numit hemoleuco-
grama, pentru a determina numarul celulelor albe, celulelor rosii si
al plachetelor din sange. in cazul unui diagnostic de TIP, numarul
celulelor rosii si albe este normal, insa numarul plachetelor este
foarte scazut.

Un alt test care poate fi facut este frotiu de sange. Vi se va
lua o proba de sange pe o lama de sticla. Proba va fi analizata la
microscop pentru a confirma numarul de plachete conform cu
hemoleucograma.

Examinarea maduvei osoase (punctie) poate ajutala
identificarea cauzei numarului scazut de plachete. Plachetele se
formeaza in maduva osoasa (un tesut moale si spongios ce se afla
in interiorul oaselor). In anumite cazuri, poate fi recoltatd o proba
de maduva osoasa printr-o procedura numita biopsia maduvei
osoase.

Proba va fi recoltata din spatele soldului, unde se introduce
un ac printr-o mica incizie. Daca pacientul are TIP, acest test al
maduvei osoase va iesi normal, deoarece plachetele sunt distruse
de sistemul imun dupa ce acestea sunt eliberate de catre maduva.

8. Pregatirea pentru vizita la medic

Datorita faptului ca aceasta afectiune poate fi asimptoma-
tica, numarul scazut de plachete poate fi observat atunci cand
pacientul va face analize din alte motive sau la un consult medical
de rutina.

Daca doctorul are motive sa suspecteze aceasta afectiune, va
poate recomanda efectuarea mai multor investigatii si vizita la un
medic specialist hematolog pentru evaluare, diagnostic si
tratament.

Vizita la medicul specialist este de cele mai multe ori scurta,
desi aveti nevoie de multe lucruri de lamurit. Cateva sfaturi pentru a
fi pregatit pentru vizita la medicul specialist:
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Ce puteti face:

- Notati toate simptomele — chiar si cele care par sa nu aiba
legatura cu problema curenta. Includeti informatiile cu caracter
personal, ca stresul major sau schimbari recente din viata
dumneavoastra;

- Faceti o lista cu toate medicamentele, vitaminele,

tratamentele naturiste pe care le luati sau le-ati luat recent;

- Este bine sa fiti insotit de o ruda sau o persoana apropiatd, de-
oarece acesta va poate reaminti lucruri pe care le puteti omite;

- Faceti o lista cu intrebari pentru doctor. Sa nu va temeti sa puneti
intrebari si sa cereti lamuriri atunci cand nu ati inteles ceva ce
doctorul v-a spus, incepeti cu lucrurile care va ingrijoreaza cel mai
tare. Daca medicul nu are timp suficient pentru a va oferi toate
explicatiile si inca aveti nelamuriri, cereti sa vorbiti cu o asistenta
medicala sau cu rezidentul medicului specialist.

/

intrebari ce le puteti adresa medicului:

- Ce teste si investigatii trebuie sa fac pentru a confirma
diagnosticul?

- Ce tratamente sunt disponibile si ce imi recomandat;i?

- Ce se intampla daca nu fac nimic in aceasta privinta?

- Care sunt posibilele efecte secundare ale tratamentului propus?
- Mai am o boala. Cum le pot trata cel mai bine

pe amandoua?

- Cum pot evita efectele secundare date de tratament?

- Imi puteti recomanda un website sau o alta sursa de
informatie pentru a afla mai multe detalii despre aceasta
afectiune?



9. Complicatii ce pot aparea

Cel mai mare risc asociat cu TIP este sangerarea, in special
sangerarea intracraniala (sangerarea in creier), care poate fi fatala.
Insa sangerarile majore sunt rare in cazul acestei afectiuni si apar in
cazurile pacientilor cu TIP severa.

10. Factori de risc

TIP poate sa apara la oricine la aproape orice varsta, insa
femeile au un risc dublu fata de barbati de a face aceasta boala.

11. Ce tipuri de tratament exista?

Scopul tratamentului in cazul acestei afectiuni este de a
asigura un numadr normal de plachete in sange si de a preveni
sangerarile.

Tratamentele sunt de cele mai multe ori sub forma de
medicamente si in anumite cazuri, operatie chirurgicala de
eliminare a splinei. Doctorul va poate sfatui sa intrerupeti adminis-
trarea anumitor medicamente ce pot inhiba functia plachetelor, ca
aspirina sau ibuprofenul.

Medicatia: cele mai utilizate medicamente folosite pentru
tratarea TIP sunt:

- Corticosteroizii: reprezinta prima linie de tratament. Acestia pot
ajuta la cresterea numarului plachetelor prin suprimarea activitatii
sistemului imun. in momentul in care numarul plachetelor a ajuns la
un nivel sigur, doctorul va poate recomanda sa incepeti sa scadeti
treptat doza corticosteroizilor.

Pe toata perioada tratamentului cu corticosteroizi se
recomanda o dieta hiposodata (fara sare) pentru a reduce retentia
de apa si electroliti in organism.



De asemenea, se va evita pe cat posibil consumul de
zahar, atat ca atare cat si in produse de cofetarie, deoarece exista
riscul aparitiei diabetului. Limitarea consumului de fructe!

Este foarte important sa urmati cu strictete schema de
tratament data de medicul specialist si sa nu intrerupeti brusc
tratamentul!

Exista riscul ca anumiti pacienti sa faca un puseu al bolii
dupa incetarea tratamentului cu corticosteroizi, fiind nevoie sa se
repete acest tratament.

Administrarea de lunga durata a acestui medicament
poate avea efecte secundare, ce includ: cresterea in greutate,
cataracta, cresterea nivelului de zahar din sange, cresterea riscu-
lui de infectii in organism si pierderea calciului din oase (osteo-
penie sau chiar osteoporozad). Dumneavoastra, impreuna cu
doctorul specialist, veti evalua riscurile si beneficiile acestui tip
de tratament si veti stabili daca este alegerea buna.

- Imunoglobulina intravenoasa: daca aveti sangerari masive
sau aveti nevoie de cresterea rapida a numarului plachetelor
pentru o interventie chirurgicald, acest tip de tratament este
rapid si eficient, insa efectul lui dispare in cateva saptamani.
Posibile efecte secundare pot fi: dureri de cap, ameteli si febra.

- Medicamente imunosupresoare: Medicatia imunosupresoare
este folosita pentru controlarea inflamatiei si a activitatii sistemu-
lui imun, mai ales in cazul in care steroizii nu reusesc sa tina
boala sub control sau cand o persoana nu tolereaza doze mari de
steroizi. Deoarece aceste medicamente pot avea efecte secun-
dare grave, este indicat sa fie luate doar sub atenta monitorizare
a doctorului.



Medicatia imunosupresoare reduce abilitatea corpului de a
lupta impotriva infectiilor si de a creste probabilitatea dezvoltarii de
infectii virale (variceld, zona zoster etc.). Este extrem de important sa
acordati importanta infectiilor si ranilor si sa anuntati medicul curant
daca exista semne de infectie - culoare rosiatica, umflatura, durere
sau sensibilitate.

Medicamente imunosupresoare recomandate in cazul
trombocipetoniei sunt: ciclofosfamida, metotrexat, azatiopirina,
dapsona, mycophenolatul mofetil, ciclosporina A.

- Agonisti ai receptorului trombopoietinei (romiplostim sau
eltrombopag): acest tip de medicament ajuta maduva osoasa la
producerea unui numar mai mare de plachete astfel prevenindu-se
aparitia vanatailor si a sangerarilor. Posibile efecte secundare sunt:
dureri de cap, dureri de articulatii sau muschi, ameteals, stare de
voma, risc crescut de cheaguri de sange.

- indepartarea splinei (splenectomie): daca pacientul are o forma
severa a bolii si prima linie de tratament cu cortizon nu a functionat,
operatia chirurgicala de indepartare a splinei poate fi o optiune.
Aceasta elimina principala sursa de distrugere a plachetelor, insa nu
functioneaza in cazul tuturor pacientilor.

Splenectomia nu mai este o interventie de rutina in cazul TIP, cum
era inainte datorita complicatiilor post-chirurgicale ce pot aparea.
Indepartarea splinei poate creste riscul de infectii.

- Tratamentul de urgenta: desi destul de rare, sangerarile abunden-
te pot aparea in cazul pacientilor cu TIP. Sangerarile severe si extinse
pot fi foarte periculoase, caz in care este nevoie de tratament de
urgenta. Aceste tratamente includ transfuzii cu plachete, metilpred-
nisolon intravenos si imunoglobulina intravenoasa.
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Alte tipuri de tratament : daca nu a fost de ajutor nici o
varianta din tratamentele descrise mai sus, iar simptomele sunt
severe, doctorul va mai poate recomanda:

Tratament pentru Helicobacter pylori: anumiti pacienti care
sufera de TIP au de asemenea si Helicobacter pylori, o bacterie ce
poate cauza ulcer. Eliminarea acestei bacterii a ajutat la cresterea
nivelului de plachete din sange in cazul anumitor pacienti, insa
rezultatul acestei terapii mai trebuie studiat.

Datorita posibilelor complicatii atat ale bolii, cat si ale
medicamentelor si tratamentelor folosite, este foarte important sa
cantariti impreuna cu medicul atat riscurile cat si beneficiile fiecarei
scheme de tratament.

12. Cu ce alte afectuni poate fi confundata TIP?

Alte posibile cauze ale nivelului scazut de plachete din
sange pot fi: leucemia, lupusul eritematos, ciroza, HIV, hepatita C,
cauze congenitale, sindromul antifosfolipidic, dar si administrarea
anumitor medicamente precum heparina.

13. Sarcina si TIP

Autoanticorpii anti-plachete in cazul femeilor insarcinate vor
ataca propriile plachete, vor trece de asemenea de placenta si vor
ataca plachetele fatului. Asadar, TIP este un important factor de risc
al trombocitopeniei imune neonatale sau fetale.

Aproximativ 10% dintre nou-nascutii afectati de TIP vor avea
numarul plachetelor mai mic de 50.000 si intre 1-2 % din acestia
vor fi expusi riscului de hemoragie intracerebrala.
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Este recomandat ca femeile insarcinate care au sau au avut
TIP sa efectueze teste si analize pentru anticorpi anti-plachete. O
femeie cu TIP simptomatica ar trebui sa faca tratament pentru a
minimiza complicatiile in timpul sau dupa sarcina.

14, Istoria bolii

in 1735, Paul Gottlieb Werlhof a fost primul medic ce a scris
un raport aproape complet despre TIP. Raporturi initiale mai
fusesera scrise in legatura cu aceasta afectiune in anii 1556 si 1658
de catre medicul fizician Amato Luisiano si de catre medicul regelui
Frantei, Lazarus de la Riviere.

Plachetele si rolul acestora in organism nu erau cunoscute la
vremea aceea. Plachetele au fost descrise prima data la inceputul
secolului 19, iar in anii 1880 au aparut primele investigatii ce asoci-
au TIP cu anormalitatile legate de numarul plachetelor din sange.

Primul raport de tratare eficienta a TIP a fost realizat in anul
1916, cand un tanar polonez student la medicina, Paul Kaznelson, a
descris raspunsul pozitiv al unei splenectomii in cazul unei pacien-
te. Splenectomia a ramas prima linie de tratament in cazul TIP pana
a fost introdusa terapia cu cortizon in 1950.

15. Sfaturi pentru pacientii diagnosticati cu TIP

Daca suferiti de TIP, urmatorii pasi
va pot ajuta sa controlati riscul sangerarilor
si a altor complicatii:
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- Evitati medicamentele ce pot afecta nivelul plachetelor din sange
cum ar fi medicamente ce contin ibuprofen, aspirina etc.!

- Alegeti activitatile fizice cu impact scazut asupra corpului! Docto-
rul va poate recomanda sa evitati sporturile competitive sau alte
activitati ce pot creste riscul unei traume si al sangerarilor.

- Aveti grija la infectii! Daca ati suferit o splenectomie, este bine sa
aveti grija la orice semn ce ar indica o infectie incluzand febra.
Infectiile in cazul pacientilor cu splenectomie pot fi mai severe, pot
dura mai mult si pot avea implicatii mai serioase decat in cazul unui
pacient care nu a suferit aceasta interventie.

Surse

1. http://en.wikipedia.org

2. http://www.nlm.nih.gov

3. http://www.mayoclinic.org
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Note
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