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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

AMP asistenta medicala primara

AM asistenta medicala

ICSDOSMsiC Institutul de Cercetari Stiintifice in Domeniul Ocrotirii Sanatatii Mamei si

Copilului

SH sectia hematologie

SATI Sectia anestezie si terapie intensiva

PTI purpura trombocitopenica idiopatica

PcPTI persoana/pacient cu purpura trombocitopenica idiopatica

MT masa trombocitara

GCS glucocorticosteroizi

CS citostatice

SE splenectomie

AGS analiza generala a sangelui

TC timp de coagulare

TS timp de sangerare

RC retractia cheagului

TTPA timpul de tromboplastina partial activata

TP timp de protrombina

TT timp de trombina

IM intramuscular (administrare intramusculara)

1\ intravenos (administrare intravenoasa)

AINS antiinflamatoare nesteroidiene
PREFATA

Protocolul clinic national a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al
Republicii Moldova (MS RM), constituit din colaboratorii catedrei de pediatrie nr.2 a Universitatii
de Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolac Testemitanu” in colaborare cu specialistii din Sectia
hematologie a IMSP Institutul de Cercetari Stiintifice in Domeniul Ocrotirii Sanatatii Mamei si

Copilului.

Protocolul clinic national este elaborat in conformitate cu Ghidurile internationale actuale
privind purpura trombocitopenica idiopatica (imuna) la copii si va servi drept baza pentru elaborarea

Protocoalelor clinice institutionale.

La recomandarea MS RM pentru monitorizarea Protocoalelor clinice institutionale pot fi

folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in Protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: Purpura trombocitopenica idiopatica (imuna)

Exemple de diagnostic clinic:

1. Purpura trombocitopenica idiopatica, evolutie acuta, forma uscata, gravitate medie.
2. Purpura trombicitopenica idiopatica, evolutie acuta, forma umeda, grava.

3. Purpura trombicitopenica idiopatica, evolutie cronica, frecvent recidivantd, forma umeda, grava.
4. Purpura trombicitopenica idiopatica, evolutie acuta, forma uscatd, remisiune clinica.

A.2. Codul bolii (CIM 10):

D 69 — Purpura trombocitopenica idiopatica (Imuna)

A.3. Utilizatorii:

e Oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicilor de familie);
e Centrele de sandtate (medici de familie);
e Centrele medicilor de familie (medici de familie);




A.4. Scopurile protocolului:

Institutiile/Centrele consultative (medici pediatri, hematologi);

Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, medici pediatri si medici hematologi);
Sectiile de pediatrie ale spitalelor raionale si municipale (medici pediatri).

Sectia hematologie a IMSP ICSDOSMsiC (medici hematologi)

1. Depistarea precoce a pacientilor cu PTI
2. Ameliorarea calitatii examinarii clinice si paraclinice a pacientilor cu PTI
3. Ameliorarea calitatii tratamentului pacientilor cu PTI

A.5. Data elaboririi protocolului: mai 2010

A.6. Data ultimei revizuiri: 2015

A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor care
au participat la elaborarea protocolului:

Numele, prenumele

Functia

Valentin Turea

d.h.s.m., conferentiar universitar sef catedra pediatrie nr.2,
USMF ,Nicolae Testemitanu”, sef sectie hematologie IMSP

Galina Esanu d.s.m.conferentiar universitar, catedra pediatrie nr.2 USMF
,,Nicolae Testemitanu”
Marian Vicol asistent universitar, catedra pediatrie nr.2 USMF ,Nicolae

Testemitanu”

Eugeniu Popovici

medic hematolog, sectia hematologie a IMSP IMsiC

Ornelia Ciobanu

medic pediatru USMF ,Nicolae Testemitanu”

Rodica Bordian

medic pediatru USMF ,Nicolae Testemitanu”

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea

Persoana responsabila -
semnatura

Comisia Stiintifico-metodica de Profil ,,Pediatrie”

‘

Compania Nationala de Asigurari in Medicina

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de Experti al Ministerului Sanatatii

Sanatate

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in

A.8. Definitiile folosite in document

Purpura trombocitopenica idiopatica (imund) — diatezd hemoragica, determinatd de distructia
acceleratd a trombocitelor de cétre celulele marcofagale, in special cele splenice si tradusa clinic prin
semne de afectare a hemostazei primare (sindrom hemoragic de tip petesial-macular).




A.9. Date epidemiologice

PTI este cea mai frecventa cauza a trombocitopeniei la copil si adolecent, constituind pana la
3/4 din toate purpurile trombocitopenice.

Incidenta anuala este de aproximativ 1 caz la 10.000 copii. Se observa o incidenta crescuta
primivara. In aproximativ 60% cazuri de PTI boala debuteazi dupa a infectie virald, dintre care in
aproximativ 15% cazuri de naturd specifica (rujeold, rubeold, variceld, mononucleozd infectioasa,
oreion, gripd).

Sunt mai frecvent afectati copii cu varsta cuprinsa intre 2 si 7 ani, cu un peak intre 2 si 4 ani,
cand predomina formele acute. In formele acute distributia pe sexe este egali. Formele cronice
afecteaza mai fecvent fetele, sex-ratio fiind de 3:1. Factorii de risc pentru dezvoltaea PTI cronice
includ varsta la debutul bolii mai mare de 10 ani, debutul insidios, genul feminin.



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivelul institutiilor de asistenti medicald primara (medicul de familie)

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalititi si conditii de realizare)
I I i
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia Metode de profilaxie primara specificd | Obligatoriu:
primara la moment in PTI nu exista. e Masuri de profilaxie primara specifica nu
exista
Profilaxia primara nespecifica. e Prevenirea infectiilor virale
e Respectarea regulilor de vaccinare a
copiilor
1.2. Profilaxia Prevenirea recaderilor PTI e Prevenirea infectiilor virale la copii cu PTI
secundara e Respectarea regulilor de vaccinare a

copiilor cu PTI (caseta 34)

e Evitarea AINS

e Activitatea de iluminare sanitara in
familiile cu PcPTI (casetele 3, 4, 33, 34,
35, anexa 1)

2. Screening-ul

e Screening primar in PTI nu se
efectuiaza.

e Metode de sreening in PTI nu exista.

3. Diagnosticul

3.1. Suspectarea
diagnosticului

e Semne clinice sugestive:
- Sindromul hemoragic de tip
petesial-macular specific
- Hemoragii cutanate la
majoritatea pacientilor
- Hemoragii nazale si/sau
gingivale la aproximativ 1/3
dintre pacienti
e Diagnosticul de PTI necesita
investigatii paraclinice
de laborator si instrumentale
pentru confirmare

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 8 )

e Examenul clinic (caseta 9)

e Examenul paraclinic
(casetele 11, 12)

e (Consultatia hematologului

e Diagnosticul diferential
(caseta 14)

e Evaluarea severitatii bolii
(casetele 1, 2)

Recomandabil:

e (Consultatia altor specialisti

(la necesitate)

3.2. Decizia despre
consultatia
specialistului si/sau
spitalizarii

e In baza tabloului clinic
diagnosticul de PTI poate fi
suspectat, dar nu si confirmat

e Diagnosticul de PTI necesita
investigatii paraclinice de laborator
si instrumentale
pentru confirmare

Obligatoriu:

e Pacientii suspecti la PTI obligatoriu vor fi
trimisi la consultatia hematologului, care
va decide necesitatea spitalizarii (caseta
15).

e Incaz de urgenti pacientul va fi spitalizat
in mod urgent in SATI (caseta 15)

4. Tratamentul

4.1.Tratamentul
nemedicamentos

Evitarea infectiilor virale, a utilizarii
AINS, precum si respectarea regulilor
de vaccinare permit controlul bolii si
evitarea recaderilor ei

Obligatoriu:

e Regim de protectie

e Evitarea AINS, carbenicilinei,
nitrofuranelor

e Respectarea regulilor de vaccinare (caseta
34)




4.2. Tratamentul
medicamentos

Tratamentul medicamentos prevede
inducerea §i mentinerea remisiunii,
precum si tratamentul complicatiilor.
In faza manifestarilor hemoragice
este indicat acidul e-aminocapronic.
Corticosteroizii sunt medicamentul
de prima linie in inducerea remisunii.
In cazul ineficientei GCS se
considera splenectomia.

Daca combinatia GCS+SE nu
permite controlul bolii, se vor lua in
consideratie citostaticele.

CS recomandate sunt:
Ciclofosfamida sau Vincristina sau
Azothioprina.

Obligatoriu:

e Respectarea si supravegherea
tratamentului prescris de catre medicul
hematolog

e Profilaxia complicatiilor la pacientii
splenectomiati
(caseta 24)

e Supravegherea eventualelor complicatii,
inclusiv postsplenectomie (caseta 35)

e Supravegherea efectelor adverse a
medicamentelor
(casetele 22, 26)

3. Supravegherea

Se va efectua In comun cu medicul
hematolog-pediatru si pediatru

Obligatoriu:

e Conform indicatiilor hematologului-
pediatru
(casetele 32, 33, 34)

B.2. Nivel de asistenti medicala specializati de ambulator (hematologul)

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
1. Profilaxia e Prevenirea aparitiei de cazuri noi | Obligatoriu:

de PTI in familiile cu risc sporit
pentru aceasta patologie

e Prevenirea recaderilor PTI

e Informarea medicilor de familie s1
pediatrilor despre grupele de risc pentru
recaderile si cronizarea PTI (casetele
30, 31)

e Masurile profilactice a recaderilor
frecvente la PcPTI (caseta 4, 34)

e Activitatea de iluminare sanitara in
familiile cu PcPTI

(casetele 32, 33, 34)

2. Diagnosticul

2.2. Suspectarea si
confirmarea
diagnosticului

e Semne clinice sugestive:
- Sindromul hemoragic de tip
petesial-macular specific
- Hemoragii cutanate la
majoritatea pacientilor
- Hemoragii nazale si/sau
gingivale la aproximativ 1/3
dintre pacienti
e Diagnosticul de PTI necesita
investigatii paraclinice
de laborator si instrumentale
pentru confirmare

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 8)

e Examenul clinic general (caseta 9)

e Examenul paraclinic obligatoriu
(casetele 11, 12)

e Diagnosticul diferential
(caseta 14)

Recomandabil:

e Consultatia altor specialisti
(la necesitate)

e Examenul paraclinic recomandat de
catre acesti specialisti

2.2. Deciderea
necesitatii spitalizarii
si/sau consultul
specialistilor

e Diagnosticul de PTI necesita
investigatii paraclinice
de laborator si instrumentale
pentru confirmare

Obligatoriu:

e 1Incaz de urgenta pacientul va fi
spitalizat in mod urgent in SATI (caseta




e Vor fi spitalizate persoanele care
prezinta cel putin un criteriu de
spitalizare

15).
e Evaluarea criteriilor de spitalizare
(caseta 15).

3. Tratamentul

3.1.Tratamentul
nemedicamentos
domiciliu

Evitarea infectiilor virale, a utilizarii
AINS, precum si respectarea
regulilor de vaccinare permit
controlul bolii si evitarea recaderilor
el

Obligatoriu:

e Regim de protectie

e Evitarea AINS, carbenicilinei,
nitrofuranelor

e Respectarea regulilor de vaccinare
(caseta 34)

3.2. Tratamentul
medicamentos la
domiciliu

Conform recomandarilor medicului
hematolog-pediatru

Obligatoriu:

La aparitia hemoragiei, adresare imediata la
SH pentru initierea precoce a terapiei
hemostatice

4. Supravegherea

PcPTI forma acuta se afla la
supraveghere pe o durata de 5 ani.
PcPTI forma cronica le este indicata
supravegherea permanenta de catre
medicul hematolog pentru evaluarea
evolutiei bolii si depistarea precoce a
complicatiilor.

Obligatoriu:

¢ Reevaluarea periodica a evolutiei bolii

e Informarea parintilor/copilului si
colaborarea cu Autoritatile Tutelare
Locale privind alocatiile sociale de stat si
respectarea drepturilor copiilor cu
dizabilitati. In conformitate cu actele

normative emise de Ministerele de resort

B.3. Nivelul de stationar

Descriere

Motivele

Pasii

1. Spitalizare

e Doar tratamentul de prevenire a
recaderilor poate fi realizat cu

e Criterii de spitalizare
Sectie Hematologie

succes la  domiciliu  (sub (caseta 15)
supravegherea  medicului  de
familie)
e Vor fi spitalizate persoanele care
prezinta cel putin un criteriu de
spitalizare
2. Diagnosticul
2.1 Confirmarea e Semne clinice sugestive: Obligatoriu:

diagnosticului

- Sindromul hemoragic de tip
petesial-macular specific

- Hemoragii cutanate la
majoritatea pacientilor

- Hemoragii nazale si/sau
gingivale la aproximativ 1/3
dintre pacienti

e Diagnosticul de PTI necesita

investigatii paraclinice

de laborator si instrumentale

pentru confirmare

e Anamneza (caseta 8)

e Examenul fizic (caseta 9)

e Examenul de laborator si imagistic
obligatoriu
(casetele 11, 12)

e Diagnosticul diferential
(caseta 14)

Recomandabil:

e (Consultatia altor specialisti
(la necesitate)

e Examene de laborator si imagistice
suplimentare recomandate de catre
acesti specialisti

3. Tratamentul

3.1 Tratamentul
nemedicamentos

Masuri generale de hemostaza
(repaus la pat, punga cu gheata)

Obligatoriu:
e Regim de protectie

e FEvitarea AINS, carbenicilinei,




nitrofuranelor

3.2. Tratamentul
medicamentos

Tratamentl medicamentos prevede
inducerea si mentinerea remisiunii,
precum si tratamentul complicatiilor.
In faza manifestirilor hemoragice
este indicat acidul e-aminocapronic.
Corticosteroizii sunt medicamentul

de prima linie in inducerea
remisunii.

In cazul ineficientei GCS se
considera splenectomia.

Daca combinatia GCS+SE nu

permite controlul bolii, se vor lua in
consideratie citostaticele.

CS recomandate sunt:
Ciclofosfamida sau Vincristina sau
Azothioprina.

In cazurile cu hemoragii severe este
indicat tratamentul de substitutie cu
CPL.

Pacientii splenectomiati necesita
masuri de preventie a complicatiilor
consecutive acestei interventii.

Obligatoriu:

e Respectarea si supravegherea
tratamentului prescris de catre medicul
hematolog-pediatru

e Tratament de substitutic la necesitate
(caseta 27)

e Profilaxia complicatiilor la pacientii
splenectomiati
(caseta 24)

e Supravegherea eventualelor
complicatii, inclusiv postsplenectomie
(caseta 32)

e Supravegherea efectelor adverse a
medicamentelor (casetele 22, 26 )

4. Externarea

e Durata aflarii PcPTI in stationar
poate fi de de 3-6-8 saptamani, in
functie de activitatea bolii si
eficacitatea tratamentului.

e Inunele cazuri PTI poate evolua
spre orma cronica

e Externarea pacientului se
recomanda dupa cuparea
completa a sindromului
hemoragic si ameliorarea starii
clinice si hematologice a PCPTI.

Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de externare:

cuparea completa a
sindromului hemoragic
ameliorarea starii clinice
ameliorarea status-ului
hematologic a PcPTI

e Eliberarea extrasului din foia de
observatie care va contine obligatoriu:

v
v

v

diagnosticul precizat desfasurat
rezultatele investigatiilor si
tratamentului efectuat

recomandari explicite pentru paringi si
medici

e Informarea parintilor/copilului si
colaborarea cu Autoritatile Tutelare
Locale privind alocatiile sociale de stat
si respectarea drepturilor copiilor cu
dizabilitati. In conformitate cu actele
normative emise de Ministerele de
resort
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C. ALGORITMII DE CONDUITA
C. 1.1. Algoritm diagnostic in PTI

Prima vizita

v

Examinari

CLINICE

» Anamneza:
- Circumstantele aparitiei sindromului hemoragic

» Examen fizic general:
- Aprecierea semnelor de afectare a organelor interne
- Aprecierea caracterului sindromului hemoragic

A 4

PARACLINICE

Analiza generald a sangelui

Analiza generald a urinei dupa sistemul ABO, Resus si Kell
Analiza meselor fecale la prezenta sangelui ocult

Timpul de sangerare

Timpul de coagulare

Aprecierea Indicelui de Retractie a Cheagului

TTPA

Medulograma

A 4

EVALUAREA GRADULUI DE AFECTARE
- Starea generala
- Manifestarile cardio-vasculare (TA, FCC) si respiratorii (FR)
- Complicatii (soc hemoragic, hemoragii in organele interne)

Spitalizarea pacientului cu PTI

A

y

Toti pacientii primari

Criterii de spitalizare:

suspecti la PTI e Pacient primar depistat
necesita spitalizare obligatorie e Recirere a bolii

in sectia specializata
pentru precizarea diagnosticului
si elaborarea nlanului de tratament

Criterii de spitalizare urgenta:

e Prezenta a cel putin al unui dintre criteriile
de spitalizare in SATI

* Afectarea starii de constienta
» Semne de soc hemoragic

e Hemoragie de orice gravitate si cu orice localizare

Minim unul din criteriile de spitalizare in SATTI:
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C. 1.3. Algoritm terapeutic in PTI

Copil 1 luna-18 ani trimis cu PTI

|

Toate formele de PTI necesita spitalizare
in prezenta criteriilor:

1. Pacient primar depistat

2. Hemoragie de orice gravitate si cu orice localizare

3. Pregitirea pentru manevre medicale invazive
(splenectomie)

|

Formele cronice ale PTI necesita
spitalizare in mod planic

A 4 A 4 A 4

A 4

1. Hemoragie de orice gravitate si
cu orice localizare

2. Pregitirea pentru manevre medicale invazive
(splenectoie)

e  Scopul principal este stoparea distrugerii excesive
a trombocitelor si respectiv cresterea numarului lor

consecutiv separat sau in asociere:

e  Glucocorticosteroizi

e  Glucocorticosteroizi + Splenectomi

e Citostatice

Imunoglobulind pentru administrare intravenoasa,
daca este posibil 1naintea initierii terapiei cu CS

A 4

e Aprecierea eficacitatii tratamentului aplicat:
- Aprecierea starii clinice a PCPTI
- Aprecierea statutului hematologic
- Aprecierea prezentei complicatiilor PTI
- Aprecierea prezentei efectelor secundare ale
terapiei aplicate

v

Tratamentul

nemedicamentos in PTI

v

Tratamentul hemostatic

e Repaus la pat 1n perioada acuta si/sau in trombocitopenii severe.
o Dieta adaptata terapiei cortizonice (hiposodata, hipoglucidica, hiperproteica)

medicamentos nespecific
al PcPTI

v

PcPTI nu necesita

A 4

Remediile antifibrinolitice:
e Acidul tranexamic 25 mg/kg x 3-4 ori/zi
e Acidul e-aminocapronic 50-100mg/kg x de 4-6 ori/zi

tratament patogenetic

A 4

Tratament patogenetic de

A 4

e Pacienti asimptomatici cu un numar al trombocitelor >20.000/ml
e  Pacienti cu sindrom hemoragic cutanat izolat usor si cu numar de
trombocite >30.000/ml

prima linie GCS

A 4

A 4

e  Prednisolon 2 mg/kg/zi PO, pentru 21 de zile cu reducerea dozei ulterior

e Prednisolon 4 mg/kg/zi PO, pentru 7 zile cu reducerea dozei cétre ziua a
21-a, aceastd schema are mai putine efecte adverse

e  Puls-terapia cu megadoze de GCS — Metilprednisolon 30mg/kg/zi PO sau
IV pentru 3 zile

GCS si Splenectomie

Y

Citostatice
sau

A 4

e  Forma ,,umeda”a bolii cu o evolutie de peste 6 luni, tratata repetat cu GCS
e Evolutie acutd grava, care nu poate fi cupatd cu terapia conservativa
e Suspectie la hemoragie cerebrala

IGIV (preferabil)

A 4

e  Agzothioprina — 2 mg/kg/zi PO, timp de 4 — 6 luni

e  Ciclofosfamida — 2-3 mg/kg/zi

. Vincristina — 1,5 mg/m?/saptimana IV, timp de 4 saptimani

e IGIV in doza de 2-5 g/kg, administrata pe parcursul a 2-5 zile

12



C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea PTI

Caseta 1. Clasificarea clinica a PTI
e Dupa evolutie:
- PTI acuta, cu o duratd de pana la 6 luni de la debut
- PTI cronica, cu o durata de mai mult de 6 luni de la debut, cu variantele:
- cu recidive rare
- cu recidive frecvente
- continuu recidivanta
e Dupa faza evolutiei:
- acutizare — prezent sindromul hemoragic si trombocitopenia
- remisie clinica — absenta sindromului hemoragic, dar este prezenta trombocitopenia
- remisie clinoco-hemotologica — absenta sindromului hemoragic si a trombocitopeniei
e Dupa tabloul clinic:
- forma ,,uscata” — cu hemoragii doar la nivelul tegumentelor
- forma ,,umeda” — cu hemoragii si la nivelul mucoaselor (epistaxis, gingivoragii, etc.)

Caseta 2. Clasificarea dupa severitatea evolutiei PT]

- usoard, numirul trombocitelor in AGS >60 x 10°/I
- moderati, numirul trombocitelor in AGS cuprins intre 20 x 10° si 60 x 10%/1
- severd, numarul trombocitelor in AGS <20 x 10%/1

C.2.2. Factori de risc in PTI

Caseta 3. Factori de risc in PTI si cei care pot induce recaderea bolii

Predispozitia ereditara

Infectii virale frecvente

Incilcarea regulilor de administrare a vaccinurilor
Varsta prescolara

e Sexul femenin (la adolescenti)

C.2.3. Profilaxia PTI

Caseta 4. Profilaxia PTI
Masurile profilactice primare specifice in PTI nu sunt disponibile.
Masurile profilactice nespecifice sunt orientate spre evitarea infectiilor virale acute si respectarea
regulilor de vaccinare.
Masurile de profilaxie a recaderilor includ:
e Respectarea regimului i tratamentului prescris de catre medicul hematolog
e Regim de protectie
Evitarea AINS, carbenicilinei, nitrofuranelor
Respectarea regulilor de vaccinare (caseta 34)

C.2.4. Screening-ul in PTI

Caseta 5. Obiectivele procedurilor de diagnostic in PT]

e Screening-ul primar al PTI nu exista.

e Supravegherea PcPTI prevede evaluarea severitatii bolii in baza numarului de trombocite si
gradului de manifetare a sindromului hemoragic i monitorizarea raspunsului la tratament.
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C.2.5. Conduita pacientului cu PTI

Caseta 6. Obiectivele procedurilor de diagnostic in PTI
Confirmatea PTI

Aprecierea formei clinice a PTlI

Determinarea severitatii PTI

Estimarea factorilor de risc pentru evolutia nefavorabild a PTI

Caseta 7. Procedurile de diagnostic in PTI
Anamneza

Examenul clinic complet

Investigatiile de laborator

Investigatii instrumentale

Consultatia specialistilor

C.2.5.1 Anamneza

Caseta 8. Recomandari pentru culegerea anamnezei
e Culegerea anamnezei este 0 etapa deosebit de importanta in cadrul diagnosticarii PTI
e Se acorda atentie deosebita la urmatoarele:
e Aparitia sindromului hemoragic la nivelul tegumentelor si mucoaselor la un interval de 1-4-6
saptamani dupa suportarea unei viroze sau vaccinare
e Conditiile aparitiei sindromului hemoragic creaza impresie de aparitie spontand, la copil
aparent sanatos.

C.2.5.2 Examenul fizic

Caseta 9. Examenul fizic in PTI

e Examen fizic complet

e Examinarea se va face bland, pentru a minimaliza riscul unor hemoragii suplimentare

e Examenul tegumentelor:

Caracterul eruptiilor in PTI:

Policrome

Polimorfe

Asimetrice

Apar spontan, preponderent noaptea

e Examenul mucoaselor:
v' Manifestarile comune sunt: epistaxisul, gingivoragiile, hemoragiile la nivelul frenului limbii
v' La fete pot fi menoragii sau metroragii

e Aprecierea semnelor meningiene si de focar in vederea excluderii hemoragiei la nivelul SNC
(prezenta la 0,5-1-2% PcPTI, dar cu potential invalidizant si letal inalt)

e Palparea abdominala poate depista o splind moderat marita in dimensiuni (prezenta la
aproximativ 10 % PcPTI)

e Nu sunt caracteristice hemoragiile la nivelul articulatiilor

AN N NANEN

C.2.5.3. Manifestarile clinice

Caseta 10. Manifestarile clinice in PTI
e Semnele generale ale bolii sunt sdrace, In puseul acut poate fi febra moderata si anxietate
e Este caracteristica aparitia sindromului purpuric:
v" Hemoragii cutanate de tip petesial sau echimotic care sunt:
v Policrome
v" Polimorfe
v' Asimetrice
v/ Apar spontan, preponderent noaptea
v' Hemoragii la nivelul mucoaselor:
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v' Epistaxis in 30% cazuri
v' Ginigivoragii, hemoragii la nivelul frenului limbii
v' La fete pot fi menoragii sau metroragii
v" Hemoragii viscerale (digestive, urinare, retiniene,meningo-cerebrale) sunt rare si indica
cazurile severe de boala
v" Hemoragiile articulare nu sunt caracteristice
e Splenomegalia moderata este prezenta la aproximativ 10% PcPTI

C.2.5.4. Investigatii paraclinice

Caseta 11. Investigatii de laborator
Obligatorii:
Grupa de sange dupa sistemul ABO, Rhesus si Kell
Analiza generald a sangelui cu numarul trombocitelor
Analiza generald a urinei
Analiza maselor fecale la prezenta sangelui ocult
Timpul de sangerare
Timpul de coagulare
Aprecierea Indicelui de Retractie a Cheagului
Medulograma
Recomandabile:

v  TTPA TT, TP

v" Trepanobiopsia

v' Testul antiglobulinic direct

AN N N N NN

Caseta 12. Investigatii instrumentale
Obligatorii:

v USG organelor cavititii abdominale
La necesitate:

v" CT sau RMN SNC

v' EFGDS

Caseta 13. Consultatia specialistilor
La necesitate:

v Chirurgul;

v Neurologul;

v Stomatologul;

C.2.2.5 Diagnosticul diferential

Caseta 14. Diagnosticul diferengial al PTI se impune cu alte sindroame hemoragice:

Trombocitopatii (trombastenia Glanzman, sindromul Bernard-Soulier)
Trombocitopenii prin deficit de productie (anemie aplastica, leucemii)
Trombocitopenii prin hipersplenism

Coagulopatii (hemofilie, boala von Willebrand)

Vasopatii (boala Rendu-Ostler)

Deficit de factori de coagulare din hepatopatiile severe, deficit de vitamina K
Boli autoimune (lupus eritematos de sistem, sindrom Evans)
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C.2.5.6. Criteriile de spitalizare

Caseta 15. Criteriile de spitalizare a PcPTI

Criteriile de spitalizare planicd a PCPTI

e Pacient primar depistat

e Spitalizare repetatd pentru aprecierea evolutiei bolii, aprecierii eficacitatii tratamentului si
aparitiei posibilelor complicatii atat a bolii cat si a tratamentului aplicat

Criteriile de spitalizare urgenta a PCPTI
e Hemoragie de orice gravitate si cu orice localizare
e Prezenta a cel putin al unui dintre criteriile de spitalizare in SATI

Criteriile de spitalizare in SATI ale pacientilor cu PTI
o Afectarea starii de constienta
e Semne de soc hemoragic

C.2.5.7. Tratamentul PTI
Dupa ce a fost confirmat diagnosticul, se poate stabili si strategia terapeutica in PTI.
Programul terapeutic in PTI va avea cateva directii:
v Tratamentul imunomodulator, care are ca scop diminuarea distructiei trombocitelor si ca
rezultat cresterea numarului lor.
v Tratamentul hemostatic prin masuri generale si la necesitate prin transfuzie de CPL
Tratamentul complicatiilor (hemoragiile cerebrale, digestive)

C.2.5.7.1. Tratamentul starilor de urgenta in PTI la etapa prespitaliceasca

Caseta 16. Pasii obligatorii in acordarea asistentei de urgenta prespitaliceasca in PTI

Determinarea gradului de urgenta

Aprecierea transportabilitatii pacientului
Transportarea de urgenta a pacientului la spital
Daci este posibil administrarea de e-aminocapronic

el N =

C.2.5.7.2. Tratamentul PTI la etapa spitaliceasca

Caseta 17. Tratamentul nemedicamentos in PTI

v Repaus la pat in perioada acuta si/sau in trombocitopenii severe.
v’ Dieta adaptata terapiei cortizonice (hiposodata, hipoglucidica, hiperproteica)

Caseta 18. Tratamentul hemostatic medicamentos nespecific al PcPTI

Sunt utilizate remediile antifibrinolitice:
Acidul tranexamic 25 mg/kg x 3-4 ori/zi
Acidul e-aminocapronic 50-100mg/kg x de 4-6 ori/zi

Pe o durata de 5 — 10 zile sunt eficiente in hemoragiile de la nivelul mucoasei nazale si bucale.
Sunt
contraindicate in hematurie din cauza riscului de formare a trombilor la nivelul rinichilor.
Stoparea hemoragiei se efectueaza prin:

a) terapia locala: administrarea vasoprotectoarelor (acid ascorbic, etamsilat);
b) transfuziile: de CPL, transfuzia intravenoasd a imunoglobulinelor;

C) terapia cu glucocorticoizi;

d) splenectomia.

Caseta 19. Tratamentul patogenetic in PTI

e Este orientat spre blocarea mecanismelor bolii prin mai multe cai

e Scopul principal este stoparea distrugerii excesive a trombocitelor si respectiv cresterea numarului
lor

e Posibilitatile terapeutice care se utilizeaza consecutiv separat sau in asociere:
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Glucocorticosteroizi

Glucocorticosteroizi + Splenectomi

Citostatice

Imunoglobulind pentru administrare intravenoasa, daca este posibil Tnaintea initierii terapiei cu
citostatice

Caseta 20. Situatii clinice cand tratamentul patogenetic in PTI nu este recomandat
e Pacienti asimptomatici cu un numar al trombocitelor >20.000/ml
e Pacienti cu sindrom hemoragic cutanat izolat usor si cu numar de trombocite >30.000/ml

Caseta 20. Indicatii pentru terapia cu GCS in PTI:

Sindrom hemoragic cutanat generalizat cu trombocitopenie severa (<20.000/ml)
Sindrom hemoragic cutanat generalizat asociat cu hemoragii la nivelul mucoaselor
Hemoragii la nivelul sclerei si/sau retinei

Hemoragii la nivelul organelor interne

Caseta 21. Terapia cu GCS in PTI:

GCS sunt preparatele de prima linie in tratamentul PTI

Sunt elaborate si utilizate mai multe scheme de terapie cu GCS in PTI

Prednisolon 2 mg/kg/zi PO, pentru 21 de zile cu reducerea dozei ulterior

Prednisolon 4 mg/kg/zi PO, pentru 7 zile cu reducerea dozei catre ziua a 21-a, aceasta schema are

mai putine efecte adverse

Puls-terapia cu megadoze de GCS — Metilprednisolon 30mg/kg/zi PO sau 1V pentru 3 zile

e Terapia cu GCS nu se permite a fi de o duratd mai mare de 4 saptdmani, din cauza efectelor
adverse severe pe care le poate induce.

Caseta 22. Efecte adverse ale GCS:

e Sindrom Cushingoid

e Ulceratii gastro-intestinale

e Hipertensiune arteriala

e Hiperglicemie

e Adaos in greutate

e Rezistenta scazuta la infectii

e Glaucom, cataracta, lezarea nervului optic
e Atrofia pielii, acnee

e (Osteoporoza

Caseta 23. Indicatii pentru splenectomie in PTI:

e Forma ,,umeda”a bolii cu o evolutie de peste 6 luni si care a fost tratatad repetat cu GCS
e Evolutie acuta grava, care nu poate fi cupata cu terapia complexd contemporana

e Suspectie la hemoragie cerebrald

NB! Splenectomia nu este recomandata copiilor cu vérsta sub 4 ani.

Caseta 24. Profilaxia complicatiilor splenectomiei in PTI:
Obligator:
e Cura de GCS preoperator
e Administrarea lunara a Bicilinei-5 timp de 6 luni dupa splenectomie
Recomandabil:
e Administrarea vaccinului antihaemophilus influenzae b, antipneumococic si antimeningococic
cu 2 saptdmani pand la splenectomie
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Caseta 25. Indicatii pentru terapia cu CS in PTI:
e Cazurile de PTI in care terapia GCS+SE a esuat
Pot fi utilizate unul din medicamentele citostatice:
e  Azothioprina — 2 mg/kg/zi PO, timp de 4 — 6 luni
e Ciclofosfamida — 2-3 mg/kg/zi
e  Vincristind — 1,5 mg/m?/saptdmana IV, timp de 4 saptamani
e La sfarsitul curei tratamentului de atac va fi apreciata eficacitatea lui:
e daci are efect terapeutic va fi continuat cu doze minime,
care permit controlul clinico-paraclinic al bolii,
e dacd nu este eficient — se suprima.

Caseta 26. Efecte adverse ale CS:
Supresie medulara

Risc sporit de cancerogeneza
Teratogenicitate

Alopecie

Infertilitate

Cistitd hemoragica

Greturi, vome

Caseta 27. Indicagii pentru administrarea CPL in PTI:

NB! Concentratul de plachete este foarte puin eficient in PTI, dar totusi este recomandat in:
Hemoragii cerebrale
Hemoragii sevre cu alta localizare care pun in pericol viata pacientului
Pregatirea preoperatorie pentru splenectomie

Caseta 28. Terapia psihologica
e Pacientii cu evolutie cronica a PTI necesita tratament psihologic de durata.
- Perioadele copilariei si adolescentei sunt perioade foarte dificile din punct de vedere
psihologic pentru PcPTI.
- Cele mai dificile momente pentru familie sunt: momentul stabilirii diagnosticului, cand
realizeaza ca copilul lor are o patologie invalidizanta, in cazul necesitatii aplicarii
tratamentului chirurgical (splenectomia).

Caseta 29. Tratamente recomandabile in PTI:
In cazul ineficientei terapiei cu GCS si splenectomie in PTI mai este recomandat:
e Imunoglobuline de uz intravenos (1IGIV):
e au un efect terapeutic mai rapid si mai bun comparativ cu GCS
e  pacientii splenectomiati si cei nesplenectomiati raspund bine la administrarea de IGIV
durata efectului este scurta, de aproximativ 2-4 luni
au efect terapeutic la administrarea repetata
doza uzuala recomandata este de 2-5 g/kg, administrata pe parcursul a 2-5 zile
a fost obtinut efect terapeutic bun si de la doze mai mici: 250mg/kg/zi timp de 2 zile
efectele adverse pot apdrea la 15-75% pacienti
cele mai frecvente complicatii fiind cefaleea, greturile,fotofobia si febra
complicatii rare, dar severe sunt meningita asepticd, hemiplegia, anafilaxia
e anti-D-1gG 25-75 mkg/kg 1V, timp de 2-5 zile:
e se administreza doar la pacientii cu Rh pozitiv
e utilizat in evolutia cronica a PTI
e nu este efectiv la pacientii splenectomiati
e Danazol 20 mg/kg/zi PO timp de 1-12 luni:
e  este recomandat pacientilor splenectomiati cu evolutie cronicad a PTI
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Caseta 30. Evolugia PTTI-

In 80 — 90% cazuri PTI are o evolutie autolimitata.

10 — 20% dintre pacienti evoluiaza spre forme cronice ale PTI.
3% pacienti vor dezvolta in viitor o boald autoimuna.
Pronosticul PT1 in general este bun.

Caseta 31. Factori de risc pentru evolutia spre o forma cronica a PTI:
e Debut insidios, mai putin ,,zgomotos”.

e Sex femenin.

e Varsta pacientului la debutul bolii peste 10 ani.

C.2.5.8. Supravegherea pacientilor cu PTI

Caseta 32. Supravegherea pacientilor cu PTI

e Pe parcursul spitalizarii se va monitoriza zilnic temperatura corpului, FR, pulsul, TA, starea
constiintei si statul neurologic;

e Se vor aprecia numarul de trombocite;

e La pacientii pregatifi pentru interventie chirurgicala se va aprecia TS, TC, numarul trombocitelor

e Alte examinari de laborator, paraclinice si imagistice se vor efectua dupa necesitate.

Caseta 33. Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu PT| de citre medicul de familie
e Pacientii cu PTI pand la 3 luni dupa externare:
v Examinati 1 data la 2 saptamani;
v" Numararea trombocitelor o dati la 2 saptdmani.
e Pacientii cu PTI de la 3 luni pana la 9 luni dupa externare:
v" Examinati lunar;
v Numidrarea trombocitelor lunar
e Pacientii cu PTI pe parcursul primului an dupa externare vor fi examinati clinic si paraclinic
(numarul trombocitelor) dupa suportarea oricarei infectiilor virale

Nota: PcPTI care suporta si boli concomitente necesitd supraveghere suplimentara in functie de
recomandarile pentru supravegherea bolilor asociate.

Caseta 34. Vaccinarea PcPTI
PcPTI pot fi vaccinate, dar cu respectarea unor reguli:
Obligator:
e Daci anterior nu a fost vaccinat antihaemophilus influenza b , cu 2 saptamani pana la
splenectomia planica se va administra acest vaccin
e nu vor fi administrate vaccinuri mai devreme decit peste un an de la puseul acut de PTI
e administrarea vaccinului se va face in perioadele de remisie clinico-hematologica completa
¢ administrarea vaccinului se va face pe fon de pregatire cu antihistaminice dupa schema
generald 3zile pana la vaccinare + ziua vaccinarii + 3-5 zile dupa vaccinare
e PcPTI nu vor primi vaccinurile vii atenuate:
e ROR,
e Poliomielitic de administrare orala
e anual vor primi vaccin antigripal
Recomandabil:
e cu 2 sdptamani pana la splenectomia planicd vaccinare cu
vaccinul antipneumococic si antimeningococic
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C.2.6. Complicatiile PTI

Caseta 32. Complicatiile PTI:

e Hemoragii in SNC

Hemoragii severe la nivelul organelor interne

Socul post-hemoragic

Septicemia postsplenectomie

Dezvoltarea efectelor adverse ale medicamentelor utilizate in tratamentul PTI

D. RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Personal:
e medic de familie;
de AMP e asistenta medicului de familie

D1. Institutiile

Aparataj, utilaj:

e tonometru

e fonendoscop

e laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a
sangelui, analizei generale a urinei

Medicamente:
e GCS
e Acid e-aminocapronic

Personal:

medic hematolog
medic stomatolog
medic neurolog
medic imagist (USG)
medic laborant
asistente medicale
psiholog

D2. Institutiile

consultativ-
diagnostice

Aparataj, utilaj:

tonometru

fonendoscop

ultrasonograf

tomograf computerizat, aparat RMN

laborator clinic standard pentru determinarea: analizei generale a
sangelui, analizei generale a urinei.

Medicamente:
e GCS
e Acid e-aminocapronic

Personal:

medic hematolog
medic imagist (USG)
medici laboranti
asistente medicale

a IMSP
IMsicC, acces la consultatii calificate: stomatolog, neurolog, chirurg, infectionist,
psiholog

D.3 Sectia
hematologie

CRFTHC Aparataj, utilaj:

e este comun cu cel al sectiilor consultativ-diagnostice raionale,
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municipale si republicane
laborator pentru cercetarea hemostazei

°
°
°
°
°
°
Re

v
v
v

Medicamente:

GCS

CS

acid e-aminocapronic

masa trombocitara

medicamente pentru tratamentul complicatiilor
medicamente pentru tratamentul maladiilor concomitente

comandabil:

IGIV
Anti-D 1gG
Danazol

E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII
PROTOCOLULUI

Scopurile Masurarea atingerii Metoda de calculare a indicatorului
Ne | protocolului scopului Numiritor Numitor
1. Sporirea calitatii Proportia de Numarul de Numarul total de
examinarii clinice si PcPTI carora li s-a PcPTI carora li s-a pacienti cu PTI care
paraclinice a efectuat examenul efectuat examenul se afla in
pacientilor cu PTI clinic si paraclinic clinic si paraclinic supravegherea MF
obligatoriu complet obligatoriu complet | medicului hematolog
(in conditii de (in conditii de pe parcursul ultimului
ambulatoriu si ambulatoriu si an.
stationar), conform stationar), conform
recomandarilor recomandarilor
PCN ,,PTI la copii” pe | PCN ,,PTI la copii”
parcursul unui an pe parcursul
ultimului an x 100
2. Imbunititirea Proportia de PcPTI Numarul de PcPTI Numarul total de
calitatii tratamentului | care au primit care au primit PcPTI care se afld in
PcPTI tratament cu 1IGIV tratament cu 1GIV supravegherea MF si
conform conform medicului hematolog
recomandarilor PCN | recomandarilor PCN | pe parcursul ultimului
,PTI la copii” pe ,PTI la copii” pe an.
parcursul unui an parcursul ultimului
an x 100
3. Reducerea ratei Proportia de Numarul de Numarul total de
complicatiilor la PcPTI care au PcPTI care au PcPTI care se afla in
PcPTI dezvoltat complicatii | dezvoltat complicatii | supravegherea MF si
pe parcursul unui an pe parcursul medicului hematolog
ulimului an x 100 pe parcursul ultimului
an.
4, Micsorarea Proportia de Numarul de Numarul total de

numarului cazurilor
de deces prin PTI

pacienti care au
decedat prin PTI pe
parcursul unui an

pacienti care au
decedat prin PTI pe
parcursul ulimului
an x 100

PcPTI care se afla in
supravegherea MF si
hematolog

pe parcursul ultimului
an.
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ANEXE
Anexa 1.
Ghidul parintelui pacientului cu

Purpura Trombocitopenica Idiopatica (Imuna)

Ce este Purpura Trombocitopenica Idiopatica?

Purpura Trombocitopenica Idiopatica (PTI) — diatezd hemoragica, determinatd de distructia
acceleratd a trombocitelor de catre celulele marcofagale, in special cele splenice care se manifesta
clinic prin semne de afectare a hemostazei primare (sindrom hemoragic de tip petesial-macular).

Cine face boala?

Purpura trombocitopenica idiopatica afecteazd mai frecvent copii de varsta prescolara. La
aceastd varsta fetitele si baieteii sufera la fel de des. In perioada adolescentei fetele fac boala de 3 ori
mali frecvent decat baietii.

Care este cauza bolii?

De cele mai dese ori debutil bolii este la un interval de catevai zile sau 1 — 2 saptamani dupa o
infectie virald banald sau specifica (rujeola, rubeola, oreion, gripa).

Cum apare si se manifesta PTI?

Debutul bolii este brusc, deseori noaptea si se manifesta prin aparitia sindromului hemoragic la
nivelul tegumentelor sub forma de petesii si echimoze. La manifestarile cutanate se pot asocia
hemoragiile nazale, gingivale, iar la fete si cele uterine.

Cum evoluiaza PTI?

La o parte mare dintre pacienti patologia evoluiaza autolilitat, insanatosirea survenind spontan,
fara nici un tratament, in decurs de 2 — 4 saptamani. La majoritatea pacientilor sub tratament adecvat
PTI se rezolva in 1 — 2 luni, cel mult 6 luni. La unii pacienti patologia poate evolua spre o forma
cronica. Risc sporit pentru evolutia cronica o au fetele care s-au imbolnavit la varsta mai mare de 10
ani.

Ce trebuie de facut?

La aparitia semnelor sugestive pentru PTI, adresati-va cat mai curand posibil la medicul de
familie. Toti copii care fac pentru prima datd PTI vor fi internati in Sectia Hematologie, pentru
confirmarea diagnosticului si tratament daca este cazul.

Cum se trateaza PTI?

Frecvent PTI cedeaza fara tratament. Atunci cand este nevoie de a trata boala se vor folosi
glucocorticosteroizii pentru scurt timp. In unele cazuri aceste medicamente nu sunt suficiente pentru
a obtine insanatosirea pacientului si atunci se recurge la tratamentul chirurgical, care consta in
inlaturarea splinei.

Ce urmeaza de facut dupa externarea din spital?

- respectarea tratamentului medicamentos §i a recomandatiilor medicului hematolog,

pediatru si medicului de familie

- evitarea virozelor pentru a preveni recaderile bolii

- in cazul reaparitiei semnelor clinice ale bolii contactati medicul de familie

Sunt contraindicate:

- aspirina si salicilatii (la necesitate se foloseste Paracetamolul), carbenicilina, nitrofuranele

- vaccindrile pe o perioada de un an de la ultima acutizare
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