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Å Le Linee Guida Italiane relative alla gestione del paziente adulto affetto da Piastrinopenia immune (ITP), 
rappresentano ǳƴΩŀŘƻȊƛƻƴŜκŀŘŀǘǘŀƳŜƴǘƻ secondo lo strumento AGREE II delle LG ASH 2019, conforme 
ŀƭƭΩŀǇǇǊƻŎŎƛƻ GRADE-ADOLOPMENT.

Å 9Ω ǎǘŀǘƻ ǳǘƛƭƛȊȊŀǘƻ ƛƭ ƳŜǘƻŘƻ Dw!59 Evidence-to-Decision (EtD), modello che ha il vantaggio di favorire un uso più 
efficiente delle risorse nello sviluppo di LG, evitando la necessità di reiterare processi laboriosi e dispendiosi, come 
le revisioni sistematiche. 

Å Utilizzata terminologia concordante con le definizioni proposte dal consensus ŘŜƭƭΩζLƴǘŜǊƴŀǘƛƻƴŀƭ Working Group on 
ITP» pubblicate nel 2009.

Neunert C. et al. Blood Adv. 2019; Rodeghiero F. et al. Blood 2009 



Obiettivi e scopo

Lo scopo di queste linee guida (LG) è di produrre raccomandazioni cliniche riguardo alla gestione dei pazienti adulti

affetti da trombocitopenia immune primaria (Immune Thrombocytopenia: ITP).

/ƻƴ ǳƴΩƛƴŎƛŘŜƴȊŀ ŀƴƴǳŀƭŜ ǎǘƛƳŀǘŀ Řŀ м ŀ сκмллΦллл ǇŜǊǎƻƴŜ ƴŜƭƭŀ ǇƻǇƻƭŀȊƛƻƴŜ ƎŜƴŜǊŀƭŜΣ ƭΩL¢t ŝ ƛǎŎǊƛǘǘŀ ƛƴ Lǘŀƭƛŀ ƴŜƭ

registro delle Malattie Rare. [ΩŀǎǎŜƴȊŀ Řƛ ŀƳǇƛ ǎǘǳŘƛ ǊŀƴŘƻƳƛȊȊŀǘƛ ƴŜ ŎŀǊŀǘǘŜǊƛȊȊŀ ƭŀ ǾŀǊƛŀōƛƭƛǘŁ ŘŜƭƭŀ ǇǊŀǘƛŎŀ ŎƭƛƴƛŎŀ

sul territorio nazionale.

[ΩƻōƛŜǘǘƛǾƻ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜ Řƛ ǉǳŜǎǘŜ [DΣ è stato ǇŜǊǘŀƴǘƻ ǉǳŜƭƭƻ Řƛ ŦƻǊƴƛǊŜ ǊŀŎŎƻƳŀƴŘŀȊƛƻƴƛ ŎƛǊŎŀ ƭΩƛƴŘƛŎŀȊƛƻƴŜ ŀŘ ƛƴƛȊƛŀǊŜ ƛƭ 

ǘǊŀǘǘŀƳŜƴǘƻ Ŝ ƭŀ ǎǳŀ ƳƻŘŀƭƛǘŁΣ ƭΩƛƳǇŀǘǘƻ ǎǳƭ ǇŀȊƛŜƴǘŜ ŘŜƛ ǎƛƴƎƻƭƛ ǘǊŀǘǘŀƳŜƴǘƛΣ ƛƴ ǘŜǊƳƛƴƛ Řƛ ǊƛǎǇƻǎǘŀ όŎƻƴǘŀ ǇƛŀǎǘǊƛƴƛŎŀύΣ ŜǾenti 

avversi e outcomesΣ ƛƴ ōŀǎŜ ŀƭƭŀ ǊŜǾƛǎƛƻƴŜ ǎƛǎǘŜƳŀǘƛŎŀ ŘŜƭƭŀ ƭŜǘǘŜǊŀǘǳǊŀ όw{ύ Ŝ ŀƭƭŀ ǾŀƭǳǘŀȊƛƻƴŜ ŎǊƛǘƛŎŀ ŘŜƭƭΩŜǾƛŘŜƴȊŀ ŘƛǎǇƻƴƛōƛƭŜ 

(EtD).

A chi sono destinate queste linee guida

La prospettiva della LG è quella del sistema sanitario nazionale e i destinatari sono gli operatori sanitari

coinvolti, gli «stakeholder» ed i pazienti.









ITP: inquadramento diagnostico 
(LG SIE maggio 2021)



Matzdorff A. et al. Onc Res and Treat 2023









Provan D.. et al. Blood adv 2019

ΧΦΦέнл-30000/mmc  level may not be appropriate for patients who are 
active or older than 60 years of age(several studies have shown increased 
rates of bleeding, thrombosis, and death in patients older than 60 years),
patients with other comorbidities, or those on ŀƴǘƛŎƻŀƎǳƭŀƴǘǎΧΦέ





2021





LG SIE 2021



Steroid side effects



ASH 2019 Guidelines for ITP: Blood advances Algorithm for the selection of second-line therapy 
in adults with ITP

Selection of second-line therapy in adults with ITP should be individualized based on:duration of disease and patient values and preferences. Other factors that may 
influence treatment decisions include frequency of bleeding sufficient to require hospitalization or rescue medication, comorbidities, compliance, medical and social 
support networks, cost, and availability of treatments. Patient education and shared decision-making is encouraged. Patient characteristics are shown in blue boxes, 
actions in yellow boxes, and treatment options in red boxes. Numbered recommendations corresponding to each treatment option areprovided.



Quesito 11
Terapia di 2a linea da adottare prima di 6 mesi dalla diagnosi



Provan D. et al. Blood adv 2019





Matzdorff A. et al. Onc Res and Treat 2023



RESTART FROM THE DIAGNOSIS

Bone marrow examination is no longer 
mandatory at diagnosisΧΦ

Cytogenetics ǘŜǎǘΧΦ

Molecular analysisΧΦ

They should be performed in case of 
refractoriness.

Multirefractory patients

Primary
50%

Secondary
10%

Inherited
15%

Bone Marrow Failure
10%

MDS
10%

Drug in duced
5%

Neunert et al. Blood Adv. 2019; Miltiadous O et al. Blood 2020; Mahèvas M et al. Blood.2016



Provan D. et al. Blood Adv 2019



Provan D. et al. IWG consensus on ITP, Blood adv 2019





Janssens A. et al.Int J Clin and Lab Med 2021



Management of pregnancy



Mild thrombocytopenia (platelets 100,000ς150,000/

˃[) developesin 5ς10% of pregnancies. Gestational

thrombocytopenia occurs in 70ς80%, preeclampsia and

HELLP syndrome in15ς20%), and ITP in 1ς4%. 

Antiphospholipidsyndrome, thrombotic 

thrombocytopenic purpura, familial thrombocytopenias, 

and other syndromes are rare. 

The incidence of ITP in pregnancy is approximately 

1/1,000 to 1/10,000. ITP had been previously diagnosed 

in 70ς90% of women and was a first-time diagnosis 

during pregnancy in the remaining 10ς30%.





Provan D.. et al. Blood adv 2019



Provan D.. et al. Blood adv 2019



Janssens A. et al.Int J Clin and Lab Med 2021

Neunert C. et al. Blood adv 2019

No or little space dedicated to QoL and elderly patients

Lozano M.L. et al.



Provan D. et al. Blood adv 2019



Riflessioni conclusive

Å[Ŝ ƭƛƴŜŜ ƎǳƛŘŀ ǎƻƴƻ ǳƴƻ ǎǘǊǳƳŜƴǘƻ Ƴƻƭǘƻ ǳǘƛƭŜ ǇŜǊ ƭΩŜƳŀǘƻƭƻƎƻ όŜ ƴƻƴ ǎƻƭƻύΣ Řŀ ŎƻƴǎǳƭǘŀǊŜ ƴŜƭƭŀ ŎƻƳǳƴŜ ǇǊŀǘƛŎŀ ŎƭƛƴƛŎŀ

Å[ŀ ƳŀƎƎƛƻǊ ǇŀǊǘŜ ŘŜƭƭŜ ŀǘǘǳŀƭƛ [D ǎƻƴƻ ŘŜǎǳŜǘŜΧΧΦΦƴŜŎŜǎǎƛǘŁ Řƛ ǇŜǊƛƻŘƛŎƛ ŀƎƎƛƻǊƴŀƳŜƴǘƛ

Å Argomenti di grande interesse e attualità sono talvolta trascurati (ITP secondarie, anziano/pz. fragile, gravidanza, 

Iwvh[ΧΦΦecc)

Åbƻƴ ŝ ǇƻǎǎƛōƛƭŜ ǊŜŘƛƎŜǊŜ [D ǇŜǊ ƭΩL¢t ōŀǎŀƴŘƻǎƛ ŜǎŎƭǳǎƛǾŀƳŜƴǘŜ ǎǳƭƭΩŜǾƛŘŜƴȊŀΣ ŀƳǇƛŀ ƴŜŎŜǎǎƛǘŁ Řƛ ƛƴǘŜƎǊŀǊƭŜ Ŏƻƴ ƛƭ 

consenso di esperti (consensusΣ ƛƴŘƛŎŀǘƻǊƛ Řƛ ōǳƻƴŀ ǇǊŀǘƛŎŀ ŎƭƛƴƛŎŀΧΦΦύ

Å Spesso le opinioni degli esperti sono limitate dalle norme dettate dalle Agenzie Regolatorie, con conseguente rischio 

di produrre LG lontane dalle esigenze quotidiane della comune pratica clinica

EHA L¢t DǳƛŘŜƭƛƴŜǎΧΧΦΦ²ƻǊƪ ƛƴ ǇǊƻƎǊŜǎǎ

IWG: ŀƎƎƛƻǊƴŀƳŜƴǘƻ ǘŜǊƳƛƴƻƭƻƎƛŀΧΧ²ƻǊƪ ƛƴ ǇǊƻƎǊŜǎǎ



DǊŀȊƛŜ ǇŜǊ ƭΩŀǘǘŜƴȊƛƻƴŜΗ

nicola.vianelli@aosp.bo.it











PRIORITAô PER LA RICERCA





ΧΦEvidence to Decision.. (EtD)



Prioritizzazione dei quesiti

Å Rilevanti
Å Credibili e di qualità abbastanza buona
Å Abbastanza recenti
Å Preferibilmente sviluppate con 

approccio GRADE

La 
raccomandazione 

corrisponde?

{ŜƭŜȊƛƻƴŜ ŘŜƭƭΩagomento della LG

Identificazione di LG o RS 
appropriate 

Verificare la corrispondenza tra le 
raccomandazioni delle LG o RS  

identificate come fonti e ciascuno 
dei quesiti prioritizzati

Aggiornare la RS se necessario Sviluppo ex novo

EtD della LG fonte 
disponibile?

Sviluppo EtD
Rivalutazione dei 
ƎƛǳŘƛȊƛ ƴŜƭƭΩEtD

Sviluppo della raccomandazione

La raccomandazione 
«Adoloptata» è simile 

a quella originale?

Raccomandazione 
Adottata

Raccomandazione 
Adattata

Nuova 
Raccomandazione

Si

Si

Si

No

No

No

LG: Linea Guida
RS: Revisione Sistematica
EtD: Evidence to Decision



[ΩƻōƛŜǘǘƛǾƻ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜ ŘŜƛ framework EtD è quello di aiutare il panel di esperti a usare le evidenze in modo strutturato e trasparente, per produrre 

raccomandazioni cliniche di copertura sanitaria e raccomandazioni o decisioni a livello del sistema sanitario o di sanità pubblica. 

I framework EtD: 

ƴ facilitano lΩadattamento di raccomandazioni e decisioni a contesti specifici; 

ƴ informano i panel circa i vantaggi e gli svantaggi degli interventi o delle opzioni considerate; 

ƴ assicurano che i panel considerino i criteri importanti per prendere decisioni; 

ƴ forniscono ai panel un riassunto conciso delle migliori prove disponibili, per formulare i loro giudizi relativamente a ciascun criterio ritenuto importante 

per prendere decisioni;

ƴ aiutano i panel a strutturare la discussione e a identificare i motivi di disaccordo, rendono il processo e le basi per le decisioni strutturate e trasparenti.

I framework EtD assistono gli utenti delle raccomandazioni: 

1. permettendo loro di comprendere i giudizi emessi dal panel e le prove a supporto di questi giudizi; 

2. aiutandoli a decidere se le raccomandazioni possano e debbano essere implementate nei loro contesti.

Scopi dei framework Evidence to Decision (EtD)





Janssens A. et al.Int J Clin and Lab Med 2021



Provan D. and Semple JW, The Lancet 2022




