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Piastrinopenia o Trombocitopenia

Definizione
Condizioni caratterizzate da un numero di
piastrine inferiori a 150.000/mmc

Le manifestazioni emorragiche non compaiono di solito per
valori superiori a 50.000/mmc, anche se tale limite &
variabile da soggetto a soggetto
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http://content.nejm.org/cgi/content/full/338/9/591/F1
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Ipersplenismo di
varia origine
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Farmaci mielotossici
Pancitopenia
Leucemia
Tumori solidi
Aplasia midollare acquisita
Anemia di Fanconi
Osteopetrosi
Piastrino-penie, -patie congenite
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Piastrinopenie, -patie congenite

Depongono per piastrinopenia congenita

= Familiarita (frequente trasmissione AD) per piastrinopenia, patologia
renale, sordita, cataratta, dismorfismi, sindromi mielodisplastiche

= Sintomi emorragici assenti o poco presenti
= Piastrinopenia presente in tutti gli emocromi precedenti
* Trombocitopenia isolata con conte normali di GR e GB

Non depongono per piastrinopenia congenita

= Febbre, infezioni ricorrenti, perdita di peso, astenia, dolore osseo
o articolare, rash cutaneo (patologia neoplastica, aplasia midollare,
patologia immune sistemica)

= Assunzione di farmaci

= Disponibilita di precedente conteggio piastrinico nella
norma

= Alterazioni della serie rossa e/o bianca

MPY
Mean platelet volume:

E' la media del volume piastrinico
Il valore normale e compreso tra 7.0 e 11.0 fl

Permette di classificare le piastrinopenie in base alle dimensioni

delle piastrine
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Platelet diameters in inherited thrombocytopenias: analysis of
376 patients with all known disorders

Patrizia Noris,' Ginevra Biino.” Alessandro Peccl,’ Elisa Civaschi,' Anna Savola,>* Marco Sen.* Federica Melazzini,'
Gluseppe Lotiredo,” Giovanna Russo,” Valeria Bozzi," Lucia Dora Notarangelo,” Paoio Grasele,” Paula G, Holler, ™
Nuria Pujol-Molx,"'! Shinji Kunishima,'* Marco Cattaneo,’® James Bussal, ™ Erica De Candia.'® Claudia Cagon,’
Ugo Ramenghl,'® Serena Barozzl,' Fabrizio Fabris," and Carlo L. Balduini'

{Blood 2014:124/6):03-010)
Table 5. Classification of ITs according to MPDs and the percentage

of large platelets
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Lo striscio

Allestimento curato del vetrino al momento del prelievo

Lettura da parte di personale con specifiche competenze (medico o
biologo con esperienza di ematologia)

Disponibilita di tempo

The NEW ENGLAND
% JOURNALof MEDICINE

REVIEW ARTICLE
CURRENT CONCEPTS

Volume 353:495-507  Augustd 2005  Number 5

Dlagnosls from the Blood Smear
Barbara J. Bain, FRA.C.P., F.R.C.Path

19/03/2016



19/03/2016

Lo striscio
Indicazioni cliniche
Caratteristiche che suggeriscono
Anemia
Ittero
Emoglobinopatie
“Trombocitopenia
Leucemie/linfomi
C.ID.
Malattie infettive riconoscibili al
vetrino
Mononucleosi e altre malattie virali

Indicazioni di laboratorio

Moriologia piasirinica

Piastrine piccole S. Wiskott Aldrich

Piastrine grandi Porpora trombocitopenica idiopatica

Piastrine giganti S. di May-Hegglin, S. Bernard Soulier,

Piastrine grigie S. delle piastrine grigie (deficit o
granuli)
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Piastrinopenie, -patie congenite

Sebbene rare, tutte queste forma vanno sospettate e
riconosciute, al fine del corretto inquadramento diagnostico

La diagnosi consente di

= fornire le informazioni corrette al paziente, al fine di evitare
lunghi ed invasivi esami diagnostici e, soprattutto, terapie
incongrue

= fornire informazioni sul possibile esito a lungo termine e dare
consigli su come affrontare eventuali situazioni che richiedono
una ottimale funzione piastrinica (interventi chirurgici)

= offrire una consulenza genetica per il soggetto e tutta la
famiglia

= identificare altri soggetti familiari affetti
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Immuno-mediata
Piastrinopenia idiopatica (PTT)
Post-virale
LES e altre malattie autoimmuni
Iso-immune neonatale
Non immuno-mediata
Sindrome uremico emolitica
CID
Sindrome di Kasabach-Merritt
Farmaci

Sindrome di Kasabach Merrit
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Immuno-mediata
Piastrinopenia idiopatica (PTT)
Post-virale
LES e altre malattie autoimmuni
Iso-immune neonatale
Non immuno-mediata
Sindrome uremico emolitica
CID
Sindrome di Kasabach-Merritt
Farmaci

Trombocito-Penia immune (ITP)

Patogenesi

Autoimmunitaria:  vita media delle piastrine (poche ore invece dei normali 9-
13 giorni)

Incidenza
4-10 casi/100.000 bambini

Esordio

Brusco, con comparsa di manifestazioni emorragiche, talvolta post-infettiva o
post-vaccinale

Presentazione clinica
Emorragie cutanee (ecchimosi, petecchie)
Emorragie mucose (epistassi, gengivorragia)
Assenza di altri sintomi e/o segni

19/03/2016
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Trombaocitopenia Immune

Piastrine Q \ 3
RecettorefC feestita
- Anticorpo <

Accelerata distruzione piastrinica immuno-mediata

Trombocitopenia immune (ITP)

Esami di laboratorio

Piastrinopenia (PLT 5.000-50.000/mmc) isolata
Esclusione di una pseudotrombocitopenia
Anticorpi anti piastrine

Diagnosi

Si basa sul reperto di numerosi megacariociti nell’aspirato
midollare e sull’esclusione di cause note di trombocitopenia
(infezioni, LES etc)

19/03/2016
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Trombocitopenia Immune

» Nuove definizioni

» E’ sempre necessario eseguire I'aspirato midollare?
» Indicazioni al trattamento delle ITP

» Quali farmaci utilizzare

» Strategie di seconda linea

» Helicobacter pylori

» Qualita di vita

Nuove definizioni

‘ blOOd A8 | Pt 2
L s L TR TE S —————
sl Yowmrwbes 11, 2008

of qy. and creria n
Immwne BeomboCytopenic purpera of aduts and oidren: regort from
an intemanienal working groep

Immune

T ThrombocytoPenia

e pancl decided o avord the term “idiopathic,” preferming
“imemune.” 10 emphasize the immuns-mediated mechamsm of the
discase and 10 choose “prinsary”™ (o8 opposed o diopating) 1o
indicate the absence of any obvious imstiating andior underiyving
cause. The term “purpurs”™ was felt inappeopraate, hocause bloeding
symptoms are absent or nunimal in a large propostion of cases,!

Purpura

19/03/2016
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Nuove definizioni

Presry 5 Pavary (17 u ¢ asocesre dests EZIO|0gIa
By mctated
- .M . . . .
e e | Primitiva (assenza di cause apparenti)
e eieted e fraviocdyere T

Swooawy (T5 ROV U IS ASAN] TVITOONYCONE i
gt iy TP Secondaria

Fase della malattia

Prusss of te s Neeary Sagrosmt [T wene § sorths o
Bagver
Pt (TP bebuser 313 <2 s e Nuova diagnosi (0-3 mesi dalla diagnosi)
Dayvwe rxate patees v reastay
i Tt Wi : Persistente (3-12 mesi dalla diagnosi)
O (TR gt 7o Sum 11 ores

Cronica (> 12 mesi dalla diagnosi)

Gavere [T7 Smmsecs of theong ay=cern o

C Manifestazioni cliniche
mEsLre of wew Uedeg wr e oy
IR PO CEEVEET Wi 4 S8t

Severa (persistenza di sanguinamento)

Aspirato midollare: sempre necessario ?

Piastrinopenia
Ridotta Aumentata Assenza metaplasia,
produzione distruzione infiltrazione estrinseca

13
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Linee guida: ITP acuta

Haem €@ 2000: 85420424 Hemostasis & Thoonobosk
m;mﬁmamm & 4

Acute childhood idiopathic thrombocytopenic a:

AIEOP consensus guidelines for diagnosis uumeq:t.mm

Doverecs De MATTW, * Donemco DeL Prnces,” Giowwy CasLo D VEorio,*

Mosceo Lesoanc.” Auserro Asscrant Prows Gioanesa,* Aosuma Mescrn,
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Bone marrow aspiration: this is not unanimously
recommended (strength of recommendation 5.5 -
D) in all cases at diagnosis. It is appropriate before
starting glucocorticoid treatment for the first time
(strenght of recommendation 8.9 - B).
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Linee guida: ITP cronica

Orignal Paper
T —— -
Management of Chronic Childhood Table 6, Indications for bone marrow aspiration or its repetition
Immune Thrombocytopenic Purpura: in chronic childhood ITP

AIEOP Consensus Guidelines
- Missed execution according to acute ITP guidelines, and most

juksiesnd iyt I""‘."' CNDDN et i DR e importantly if missed execution is before steroid treatment
,,:‘D::' iR e e saeoy - Absence of significantly increased platelet counts after first-
40 Bor AEEOP (1P Sty Grou line treatment with IVIGs
- Appearance or presence of leukopenia, leukocytosis, abnormal

white cell count suggestive of myelolymphoproliferative dis
case
Abnormal leukocytes or myeloid precursors In pertpheral
blood smears
- Appearance of hyporegenerative anemia
- Evidence of unexplained macrocytosis
- Anisopoikilocytosis and/or erythroid precursors in peripheral
blood smears, suggesting myelodysplasia
Incidence of splenomegaly, hepatomegaly or lymphoadeno
megaly
- Omset of thrombocytopenia at a neonatal age or in the first

months of life
- Every other reason indicating decreased megakaryocytopoiesis

Diagnosi differenziale

Depongono per ITP
= Esordio acuto dei sintomi

= Recente infezione virale o vaccinazione con virus vivo attenuato
= Trombocitopenia isolata con conte normali di GR e GB
= Disponibilita di precedente conteggio piastrinico nella norma

Non depongono per ITP

= Febbre, infezioni ricorrenti, perdita di peso, astenia, dolore osseo
o articolare, rash cutaneo (patologia neoplastica, aplasia midollare,
patologia immune sistemica)

= Assunzione di farmaci

= Familiarita per piastrinopenia, patologia renale, sordita, cataratta,
dismorfismi, sindromi mielodisplastiche (piastrinopatia congenita)

= Segni e sintomi di immunodeficienza
= Alterazioni della serie rossa e/o bianca

15



Diagnosi ITP secondaria

Nel 14% dei bambini diagnosticati come ITP, & stata trovata
un’altra causa di piastrinopenia

=Trombocitopenie familiari

=Lupus Eritematoso Sistemico

=Ipersplenismo

=Trombocitopenia neonatale alloimmune

=Wiskott Aldrich Syndrome

=Infezione

=Sindrome da Immuno Deficienza Comune Variabile

LES — Sintomi all’esordio

Bryant & Watts 2011

%dei soggetti
2

Manifestazioni di esordio

19/03/2016
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CVID - Sintomi all’esordio

Pz con ID in terapia sostitutiva - Catania

3/9 pazienti sono stati
diagnosticati e trattati
come ITP per 9-24 mesi
prima di ottenere la
diagnosi definitiva di
CVID

N. pazienti 17
M/F 12/5
Eta 4-35 anni
Diagnosi

CVID 9 >

XLA 5

Iper IgM 2

OMA 1
Terapia con Ig e.v. 5-30 g/4 sett
Efficacia (infezioni gravi) Ottima
Efficacia (funzionalita polmonare) Buona-ottima
Compliance Ottima
Qualita di vita Buona

ITP: quando trattare?

* Entita della trombocitopenia

* Gravita delle Manifestazioni emorragiche

Presenza di altre manifestazioni

Qualita di vita

presenza di altri fattori di rischio emorragico

19/03/2016
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Emorragie cutanee

Emorragie mucose

18
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Emorragie interne: ICH

ITP
cronica

Gravita delle manifestazioni cliniche

Tipo A Silente Nessuna manifestazione emorragica

Lieve Ecchimosi e petecchie
Epistassi occasionali
Nessuna limitazione delle attivita quotidiane

Tipo B Moderata Manifestazioni cutanee piu gravi ed estese
Emorragie mucose
Epistassi prolungate e/o frequenti

Tipo C Grave Emorragie (epistassi, melena, e/o menorragia, ICH) che
richiedono ricovero
Qualita di vita scadente

Linee-guida AIEOP, Haematologica 2000

19



Le linee guida

19/03/2016

ot bamwl of Mamewian THIL 130 Y7409

UK, 2003 '

GUIDELINER POK THE ENYERTIIATION AND MANAGEMENT OF 1D0FATHY
THROMBOCYTOPENIC FERFURA IN ADUATS, CVITLEMEN AN IN FREONANCY

Guideline

o Maswansd JOOAI DD
Dot 0 1 e T

Hfbrmsses

Management of Acute Childhood Idiopathic
Thrombocytopenic Purpura according to
AIEOP Consensus Guidelines: Assessment of

Italian Experience
Italia, 2008 '

La pratica clinica

La decisione se trattare o meno
deve essere guidata dal dato
clinico e non dalla conta
piastrinica

E’ opportuno trattare solo i
bambini sintomatici (diatesi
emorragica mucosa)

Il trattamento e finalizzato solo
alla prevenzione delle
emorragie gravi e
potenzialmente fatali

L'efficacia della terapia &
valutata in termini di
incremento del valore
piastrinico

Original Paper

s

e Hoermanod OSRTINT
008 181100 | Ly

Management of Acute Childhood Idiopathic
Thrombocytopenic Purpura according to
AIEOP Consensus Guidelines: Assessment of
Italian Experience

Gievanni Carlo Del Vecchvo®  Attibe De Santn®  Pacla Gioesdano®
Giowannl Amendola”  Caro Barond®  Damenico Oel Princip

Mom: o ankovic’  Ugo Remenghi®  Giovanna Russe”  Marco Zeocs'
Damerico De Matta®  and the AEOR TP Stugy Group'

Sruna Nobik*

The initial

treatment turned out to boi appropriate for 428 cases (72.2%), I
of uncertain appropriateness in 71 (11.9%), and inappropri
ate in 95 cases (15.9%). The total level of implementation was
B4.1%. Conclusions: A high rate of guideline implementa-
tlon was observed during the study period. The guidelines
should be reviewed taking into account more recent evi-
dence, Copynght © 2008 5 Karger AG, Basel
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Si tratta di meno?

bjhE—

A review of the management of childhood immune thrombo-
cytopenia: how can we provide an evidence-based approach?

N bvta §eper
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619 treatment rates in 1995, 3% treatment in 2003,
“*Lower treatment mates in the period 19992003
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Estrema variabilita nei diversi paesi '

E’ aumentata l'incidenza della ICH ?

bjhEr—

A review of the management of childhood immune thrombo-
cytopenia: how can we provide an evidence-based approach?

Nhybeda (aeper

(et ol Mewmerstoge Hoammmprimen |impal boperse’ Coligy Lombw 1¥
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Uguale incidenza di emorragia intracranica (0-3%) '
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E’ aumentato il numero di pazienti cronici?

Does treatment of newly diagnosed idiopathic
th nic purplzromrgduoe rr:orbfz;t?

Wris Treutiger, Jukko R 5 d Zeller, Jan-inge Henter, Garon Elinder, Steen Rosthoy, for the
NOPHO 1TP Study Group
T A e 1Nttt agacrstti ot istisn ua-oumu a.mn-..un o
More than wo thirds One- 10 Two thinds Lews tham one thnd
troated. W trented, % treated,
Inttal Drednuest tates a9 5 "
Day 15 phedet coant > 20 « 10% o7 o =
Dy 13 platelet count > 130 « 10% » » puJ
Chrosie 1TV L » = I
Dhavase-velated events m A meooths 2 3] [
Astenia
Dbt Memasibgy and iy, 176547, W00
Coprrig © lefemea LK sl mm,m

INSN: (BERL00N jrir | 13204080 edine
D06 300 S55T0 MR

Lettor to the Editor

FATIGUE AS MARKER OF THROMBOCYTOPENIA IN CHILDHOOD
IDIOPATHIC THROMBOCYTOPENIC PURPURA

Julie Blatt, MO, Brent Weston, MO, and Stuart Geld MD /i
Poohrn Py Eendagy, Univventy of St Comiing of Chapd M, €A Sk,
North Comitong, (84
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Astenia

bjh ErTra—
Health-related lifestyle in adults and children with primary

immune thrombocytopenia (ITP)

S 2070 Backwed Pubiidung Ltd, Bmtsh Joumal of Haemamiogy, 151, 189206
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Qualita di vita: la prospettiva dei pazienti

.
b]h & 2010 Backwed Rudihing dtd, Brtish Joumal of Haemamiogy, 151, 189-206

Health-related lifestyle in adults and children with primary
immune thrombocytopenia (ITP)
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Il nuovo approccio alla terapia

Chi

Diatesi emorragica ' Astenia ' Ridotta qualita di vita '

Prevenzione Aumento

Obiettivo . . Aumento qualita di vita
emorragie gravi performances —.'

Nuove misure di Nuove misure di
Outcome Aumento PLTs
_.' outcome outcome

Fedbarric Hemarakogy avid Oncalogy, Early Online:1-14, 2014

Copyright © Inforrra Healthcare USA, Inc. inform
ISSN; 0888-0018 print / 1521-0569 oniine
DO 10.3109/08630018.2014.515443

heahcae

ITP-QoL Questionnaire for Children with Immune
Thrombocytopenia: Italian Version validation’s

Paola Giordano, MD,' Giuseppe Lassandro, MD, Fiorina Giona, MD,?
Momcilo Jankovic, MD,* Margherita Nardi, MD,* Bruno Nobili, MD,*
Lucia Dora Notarangelo, MD,? Giovanna Russo, MD,”

and Sylvia von Mackensen, PhD®
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FIGURE 1 HRQol profile in [talian children aged 8-16 years with I'TP (ITP-Qol.).

Terapie disponibili per la ITP

Tutti i trattamenti che vengono utilizzati routinariamente sono capaci di
incrementare, piu rapidamente rispetto all'osservazione, la conta
piastrinica, e sono utili per trattare o prevenire le manifestazioni
emorragiche. Tuttavia, tutti hanno effetti collaterali significativi e nessuno
cura eziologicamente la ITP o ne aumenta la probabilita di guarigione

19/03/2016
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ITP — Opzioni terapeutiche

Terapia Efficacia Rapiditadi Facilitadi Effetti Costo
azione impiego indesiderati

Vigile attesa ++ + ? 2 4

Prednisone x os 2 ++++ ++ ++++ ++++ 4=

mg/kg/d 2-3 sett

Metilprednisolone +++ +++ + +/++ ++

e.v 15-30 mg/kg 2-3

99

Ig ev 0.8-2 gr ++++ + 4+ + + ++ + 44

Splenectomia + + ++++ = ++ + 4+

Nuovi scenari terapeutici

ITP di nuova diagnosi

e/o sintomi cognitivi
e/o riduzione qualita di
vita

= Splenectomia

ITP persistente/cronica Terapia di supporto
diatesi emorragica (a. tranexamico,
estroprogestinici)

diatesi emorragica ’ Farmaci di primo livello

Farmaci di secondo livello

19/03/2016
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ITP cronica

* Pazienti refrattari alle terapie convenzionali

* Pazienti dipendenti dalle terapie convenzionali

* Pazienti con qualita di vita scadente (limitazioni motorie,
sociali, effetti collaterali, ospedalizzazione etc)

Original Paper

s —— —
T, T

Management of Chronic Childhood

Immune Thrombocytopenic Purpura:
AIEOP Consensus Guidelines

Domonsco Do Mani®  Giovennd Caso Dl Vecchin®  Glowanna Resso”

Aho De Sasth© Ugo Ramergst’  Laria Notarmngedo™  Momcko Jynkionic!

Angedo Caudio Modeeri?  Maro Zecca” BrnoNohill  Fach Gioadaso®
and the NEOR (TF Study Gecup

Table 7. Therapeutic strategies in chronic childhood 1TP

Strategy

Drugs and recommended doses

A Emergency’ IVIGs, 0.8 grkg
1V methylprednisolone, 15-30 mg/kg/day

for 3 days
IV anti-D 1Gs, 50 pg/kg

B Mamntenance observation/suggestions

IV anti-D 1Gs every 3-5 weeks
IVIGs every 3-4 weeks

C  Remission splenectomy

*In well-selected cases, it is possible to combine treatments
and add platelet transfusion

Acta Haematol 2010;123:96-109
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Le opzioni terapeutiche

Farmaci di primo livello

= |VIGev
= Steroidi per os/ev
= |gantiD

Farmaci di secondo livello

= Terapia combinata (IVIG +
steroidi)

=  Rituximab

= Agonisti del recettore della
TPO

" Immunosoppressori

Splenectomia

Terapia combinata

Or1GiNaL ArtictLs

Efficacy of combined intravenous immunoglobulins and steroids in children
with primary immune thrombocytopenia and persistent bleeding symptoms

Enulia Parodi®?, Paola Giordano®, Elisa Ravern’. Mana Teresa Gitando', Giulia Ansalds’. Mavella

Davitte!, Apug Mondino®, Piero Farruggin®, Gilovanni Amendola®, Sofia M R, Matarese”, Francesca
Rosst”, Giovanna Russo®, Ugo Ramengly’

BLOOD TRANSFUSION

f nit
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Terapia combinata: risultati
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Rituximab

IVIG 0,4g/kg giorno 1 e 2
m-PDN 20 mg/kg giorno 1, 2, 3

12 pz con ITP di nuova diagnosi

Risposta in 8/12 (67%)

22 pzcon ITP
persistente/cronica
Periodo di remissione

significativamente > 30 giorni

\ //"

. —pn

a0+ gomn

Il dominio Fab del rituximab si lega all’antigene

transmembranico CD20 normalmente espresso sui

linfociti pre-B e sui linfociti B maturi.

Il legame con il CD20 determina lisi cellulare ed
induce I'apoptosi dei linfociti B con conseguente
blocco della produzione di autoanticorpi

Il rituximab (anticorpo
monoclonale anti CD20) € un
anticorpo monoclonale chimerico,
umano e murino
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Rituximab — studio cooperativo AIEOP
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Rituximab for Children with Inmune Thrombocytopenia:
A Systematic Review

Yi Liang?, Lingli Zhang'", Ju Gao’, Die Hu'?, Yuan Ai*
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Rituximab — casistica review
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Rituximab — effetti collaterali review
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Trombopoietina

rediet i

i

FTersr 1 I ihd

108 eventi avversi in 91 pazienti

91/108 (84%) di grado
lieve/moderato

Eventi avversi di grado 3-4

Infezione SNC

Varicella

Malattia di siero

Polmonite

Alterazioni sostanza bianca RM
Immunodeficienza comune

variabile

Neutropenia
Reazione immediata da

ipersensibilita

Nessun decesso

Steem ool

v
Mukpoterd progesiton uedl

v
Corvavitied

La trombopoietina endogena, sintetizzata a livello
epatico, regola la produzione piastrinica
incrementando il numero, la ploidia e la

maturazione dei precursori megacariocitari.

Il legame con il suo recettore sui megacariociti
determina un aumento del numero delle cellule

attraverso un meccanismo di inibizione dell’apoptosi

Nella ITP i precursori e i megacariociti sono in
numero aumentato ma il legame con autoanticorpi

1gG ne induce la apoptosi

19/03/2016
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Agonisti del recettore della TPO

ROMIPLOSTIM
* Agonista peptidico del recettore della TPO (4
catene)

* Non omologie con TPO endogeno, non
immunogenico

e Compete con la TPO endogena

¢ Somministrato s.c. 1 v/sett

ELTROMBOPAG
* Agonista del recettore della TPO non
peptidico

* Non omologie on TPO endogeno, non
immunogenico

* Legail dominio transmembrana (non
compete con TPO)

¢ Somministrato per os con T/2 di 24-40 ore

* Interferenza con cationi polivalenti (calcio,
alluminio...)

Agonisti TPO - Efficacia

B B E

Pt st » 30 o2 Mot coow 0 Ptber coot -4
o —— W o Ty Ve

LY

Figure 1. EMcacy end ponis for rommplostim and «1rombo-
pag. Percent age of patients taking edher romipfostim or o
trombopag who aftained tha 3 pemary efficacy end points
(end points taken from the first pediatric romiplostim
study '), More than two-thirgs of patients achieved each
of the & respanses.

Conclusion Retrospective analysis of of-study use of TRPO agents in childran with manly chronic ITP showed in-
creasss in platedet counts in more than 4 of 5 children, The long-term use of TPO agents, up 1o 53 months, without
tachyphylaxis supports ther officacy. These agents appear safe, effective, and tolerable in children with chronic
TR, (J Packatr 2014;165:600-5)
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Infezione da Helicobacter pylori

Pediatr Blood Cancer © 2010 Wiley-Liss, Inc.

Effect of Eradication of Helicobacter pylori in Children With Chronic Immune
Thrombocytopenia: A Prospective, Controlled, Multicenter Study

Giovanna Russo, D, * Vito Miraghia, MD," Francesca Branciforte, MD,' Sofia Maria Rosaria Matarese, Mp,?
Marco Zecca, MD," Gianni Bisogno, MD,' Emilia Parodi, MD,” Giovanni Amendola, Mb,* Paola Giordano, Mp,”
Momcila Jankovic, MD,* Annalisa Corti, MD,* Margherita Nardi, Mp,'? Piero Farruggia, Mo’

Laura Battisti, M,"? Carlo Baronci, MD,'! Giovanni Palazzi, mp,'* Fabio Tucci, Mp,'"

Stefania Coppi, MD,'" Bruno Nobili, wn,* Ugo Ramenghi, MD," Domenico De Mattia, mp,”
and Lucia Notarangelo, MD" the AIEOPATP Study Group

Even if a causative role for H. pyvleri infection cannot be demon-
strated. the availubility of a safe. tolerable, and inexpensive method
for delecting and treating H. pyfon suggests that it may be appro-
priate to investigate and eradicate H. pviori nfection in cITP

children,
Eligible children with chronic ITP 361
| Children with chronic ITP screened for H. pylori | 244
Hp~ 194
50 Hp* No eradication
therapy
Refused Failed follow-up
eradication 28
therapy or failed
Received eradication Spontaneous
follow-up 13 -
37 | therapyand completed remission 17/166 (10.2%)
follow-up of ITP
T R ——
21 after 1st cycle 16
1st cycle
Failed a4
Successful eradication
eradication after 12
2nd cycle
Spontaneous
Successful remission 0
33/37 (89.2%) eradication of ITP

13/33 (39.4%) zo/33

Complete response Partial response

7 6
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Infezione da Helicobacter pylori

Pediatr Blood Cancer © 2010 Wiley-Liss, Inc.

Effect of Eradication of Helicobacter pylori in Children With Chronic Immune
Thrombocytopenia: A Prospective, Controlled, Multicenter Study

Giovanna Russo, MD,'* Vito Miragha, Mp," Francesca Branciforte, MD,' Sofia Maria Rosaria Matarese, MD,?
Marco Zecca, MD," Gianni Bisogno, MD,* Emilia Parodi, MD,” Giovanni Amendola, MD,* Paola Giordano, Mp,”
Momcilo Jankavic, MD," Annalisa Corti, MD,* Margherita Nardi, Mp,'? Piero Farruggia, mo,'"

Laura Battisti, MD,"? Carlo Barondi, MD,'" Giovanni Palazzi, MD,'* Fabio Tucci, Mp,'?

Stefania Ceppi, MD,'* Bruno Nobili, wD,* Ugo Ramenghi, MD," Domenico De Mattia, mp,”
and Lucia Notarangelo, MD" the AIEOP-1TP Study Group

Even if a causative role for H. pyleri infection cannot be demon-
strated. the availability of a safe. tolerable, and inexpensive method
for delecting and treating H. pyfon suggests that it may be appro-
priate to investigate and eradicate H. pviori nfection in cITP
children,

The 2011 American Sexiety of Hemasology (ASH) guideline

(Newnert v al 2001) do not recommend investigating for

H. pylon, doe 1o bck of ovidenar base. However, dagnosing

and treating H pydory is easy, has fow adverse effects (if any) Cooper N’ BJH2014
end, of respossive, may allow chibdren to avold other pro-

konged therapy, Futther amalysis is warranted,

Prdistr Blood Camcer 2006:47:742- 785

Splenectomy in Children With Chronic ITP: Long-Term
Efficacy and Relation Between its Outcome and Responses
to Previous Treatments

TABLE 1. Patient Characteristics

Mean age at diagnosis {years) 8419

Mean age at splenectomy (years) 13442

Mean duration of follow-up (months) 47136

Number of subjects with platelet count constantly 68 (7T5%)
above SO« 1O9/L after splenectomy

Number of subjects with improvement of social 79 (88%)

and sport activity after splencctony

Infections

There wene 10 infectious episodes (0028 patientfyeary
during the follow-up. One [0-year-old boy, splencctomized
6 years earher, died 2 hre aller admission for profound
asthenia and fever of undetermined etiology. Ko difference in
infection imcidence was observed between patients wha did
or did not receive antibiotic prophylaxis,

Pediatr Blood Cancer 2006
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C’e indicazione alla trasfusione di piastrine?

Le trasfusioni i piastrine hanno scarso beneficio
visto che gli allergeni piastrinica sono presenti in

tutte le piastrine.

In caso di rischio emorragico per la vita si infondono

2-4U/m2 ogni 6-8 ore 0 0,5-1 U/m2 per ora

Conclusioni

Al momento non sono disponibili linee guida che
definiscano la priorita di una opzione terapeutica
rispetto alle altre

Ciascun farmaco presenta un profilo di efficacia e
sicurezza unico, in alcuni casi non ancora
completamente definito

Numerose sono le variabili che devono essere prese in
considerazione al fine di identificare il trattamento piu
idoneo per ciascun paziente
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Take-home message

Qualunque decisione terapeutica deve
essere condivisa con i piccoli pazienti e
con le loro famiglie, con I'obiettivo di
migliorarne globalmente la qualita della
vita
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