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RESUMO

A purpura trombocitopénica trombética (PTT) é uma sindrome rara, com maior incidéncia em mulheres, predominando em
adolescentes e jovens adultos, os afetados por PTT possuem actimulo generalizado de plaquetas nos sistemas do corpo devido a falta
de atividade da enzima ADAMTS13. A plrpura trombocitopénica idiopatica (PTI) é marcada pela destruicédo e inibicdo da producdo
de plaquetas, resultando em trombocitopenia. Esta condigdo, considerada uma doenca autoimune subdiagnosticada devido a auséncia
de um exame especifico para o diagnéstico, por ser confundida com outras doengas que causam baixos niveis de plaquetas. Com o
objetivo de destacar a importancia do diagndstico laboratorial precoce da puarpura trombocitopénica trombética e idiopatica,
apresentando seus aspectos clinicos e hematoldgicos a fim de promover um prognéstico mais favoravel para os pacientes ao longo do
tratamento. Na construcdo desta revisdo bibliografica, foi realizada uma pesquisa em periddicos e bases de dados como
Medline/PubMed, Scielo, Scirus, Wiley Online Library, Science Direct e Google Académico, além de consultar livros fisicos relevantes
da area de Hematologia. Os artigos selecionados foram redigidos em portugués, inglés e espanhol. A partir deste contexto, podemos
concluir que o diagndstico da parpura trombocitopénica trombética se da pela avaliacdo de hemograma e niveis de ADAMTS13 que é
a identificagdo oportuna da PTT destacam-se como de grande valor e importancia durante a admisséo e para prever o prognostico do
paciente e um possivel tratamento precoce. Na PTI ser diagnosticado o é feito por meio de um processo de exclusdo, que envolve
analise, hemograma completo e esfregaco, confirmagao da presenca de trombocitopenia.

Palavras-Chaves: Purpura trombocitopénica trombotica (PTT); Plrpura trombocitopénica idiopatica (PTI); Diagndstico
laboratorial; Trombocitopenia; Plaquetas..

THROMBOTIC AND IDIOPATHIC THROMBOCYTOPENIC PURPURA:

IMPORTANCE OF EARLY LABORATORY DIAGNOSIS

ABSTRACToUuRESUMEN

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare syndrome with a higher incidence in women, predominantly in
adolescents and young adults. Those affected by TTP have a generalized accumulation of platelets in the body's systems due to the
lack of activity of the ADAMTS enzymel3. Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is marked by the destruction and inhibition of
platelet production, resulting in thrombocytopenia. This condition, considered an autoimmune disease, is underdiagnosed due to the
lack of a specific test for diagnosis, as it can be confused with other diseases that cause low platelet levels. With the aim of highlighting
the importance of early laboratory diagnosis of thrombotic and idiopathic thrombocytopenic purpura, presenting its clinical and
hematological aspects in order to promote a more favorable prognosis for patients throughout treatment. In order to construct this
bibliographical review, a search was carried out in journals and databases such as Medline/PubMed, Scielo, Scirus, Wiley Online
Library, ScienceDirect and Google Scholar, as well as consulting relevant physical books in the field of Hematology. The articles
selected were written in Portuguese, English and Spanish. From this context, we can conclude that the diagnosis of thrombotic
thrombocytopenic purpura is made by evaluating the blood count and ADAMTS13 levels, which is the timely identification of PTT
and is of great value and importance during admission and to predict the patient's prognosis and possible early treatment. In ITP, the
diagnosis is made through a process of exclusion, which involves analysis, complete blood count and smear, and confirmation of the
presence of thrombocytopenia.

Keywords: Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP); Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP); Laboratory diagnosis;
Thrombocytopenia; Platelets.
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1. Introducéo

A Purpura Trombocitopénica Trombética (PTT) e a Purpura Trombocitopénica Idiopatica (PTI)
sdo duas condicdes hematoldgicas distintas que compartilham caracteristicas clinicas e patofisiolégicas,
apesar de suas etiologias serem diferentes. Ambas as condi¢des sdo marcadas pela trombocitopenia, uma
condicdo em que o numero de plaquetas no sangue estd anormalmente baixo, levando a complicacdes
hemorragicas.*

A PTT, apresenta um envolvimento sistémico, sobretudo do sistema nervoso central (SNC), com
formac&o intermitente de microtrombos e consequentemente, associada a sinais neurolégicos flutuantes
com maior incidéncia de casos em mulheres do que em homens. Sendo predominante em adolescentes
e jovens adultos (15-39 anos). O gquadro clinico assenta sobretudo no quinteto: trombocitopenia, anemia
hemolitica microangiopatica, febre, disfungdo neuroldgica e renal.2

Deficiéncia severa da ADAMTS13 pode ser causada por mutacdes genéticas (ADAMTS13: AC)
ou por autoanticorpos (ADAMTS13: INH). Aproximadamente 80% dos pacientes com PTT adquirida
tinham autoanticorpos contra CD36. A enzima liga-se especialmente ao CD36 in vitro. CD36 expressa-
se nas células endoteliais, plaquetas e mondcitos e liga-se a trombospondina 1. Os auto anticorpos
blogueiam a ligagcdo da ADAMTS13 com as células endoteliais, interferindo na clivagem eficiente do
FVW pela enzima e resultando na PTT.?

Para o diagnostico, testes laboratoriais que investigam os fatores de coagulagdo, tempo de
ativacdo parcial da tromboplastina, tempo de protrombina, fibrinogénio e degradacdo da fibrina.
Porém o diagnostico é confirmado através da dosagem da atividade do enzima pelo
0 PLASMIC score, maior ou igual a 6 pontos ou dosagem de ADAMTS13 inferior a 10% ou
equivalente.*

Por outro lado, a (PTI) é uma doenca autoimune na qual o sistema imunologico ataca as
préprias plaquetas do organismo, resultando em sua destruicdo prematura ou supressao de sua produgdo
na medula 6ssea. O nome "purpura” deriva da presenca de manchas roxas ou avermelhadas na pele,
enquanto “trombocitopénica” refere-se & diminui¢do do nimero de plaquetas. O termo "idiopatica” é
utilizado devido a falta de compreenséo sobre a causa exata da doenca.®

A formacdo de autoanticorpos contra as plaquetas € considerada uma das principais
caracteristicas patogénicas. Isso leva a diminuicdo da vida util das plaquetas circulantes e & subsequente
trombocitopenia. Clinicamente a PTIl apresenta-se com sintomas cOmo: sangramentos Severos,
equimoses, petéquias, hemorragias, sangramentos das mucosas, do trato gastrointestinal, da gengiva
podendo atingir o sistema nervoso central.®

A incidéncia da PTI varia entre criangas e adultos, com uma predominancia no sexo masculino
em criangas e no sexo feminino em adultos. Estudos epidemiolégicos internacionais demonstram uma
incidéncia anual de aproximadamente 3 a 8 casos por 100.000 criangas e uma prevaléncia de 9,5 a 23,6
casos por 100.000 pessoas em adultos. A PTI aguda, mais comum em criangas, apresenta um inicio e
resolucdo em menos de 6 meses, enquanto a PTI cronica persiste por mais tempo.®

Na maioria dos casos, criangas e adolescentes apresentam sintomas clinicos tipicos. O
sangramento ocorre em pacientes saudaveis. Isso geralmente acontece depois de um processo de
infeccdo por virus. Contagem de plaquetas, especialmente se for inferior a 20.000/mm3, mas ocorre
com mais frequéncia quando a gravidade é inferior a 10.000/mm3. Neste caso, o tratamento é
realizado.” O quadro laboratorial é apresentado através do hemograma completo acompanhado da
andlise do esfregaco sanguineo. Os resultados podem apresentar-se uma trombocitopenia de moderada
a intensa e a presenca de macroplaquetas deve ser devidamente levada em consideracgdo por ser uma das
frequentes caracteristicas na PTI.®
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2. Material e Métodos

Em raz&o da abordagem cientifica da reviséo bibliogréfica realizada, todos os materiais utilizados
foram extraidos de pesquisas em bases de dados como Medline/PubMed, Scielo, Scirus, Wiley Online
Library, Science Direct, Google Académico, além de livros, sites, artigos cientificos e teses pertinentes
a area de Hematologia. A coleta desse contetdo ocorreu entre fevereiro e novembro de 2024, com a
finalidade de realizar uma pesquisa descritiva sobre o éxito quantitativo.

Os critérios estabelecidos para a selecdo de dados neste estudo incluiram a relevancia das
informacBes em relacdo ao tema abordado, priorizando contribuicBes de pesquisas recentes, com 0
intuito de oferecer uma sintese do material analisado. A investigagdo aprofundou-se em conceitos,
identificou lacunas e incentivou a realizacao de trabalhos futuros, resultando na analise de 259 artigos,
dos quais 232 foram descartados, incluindo aqueles em lingua espanhola, inglesa e portuguesa em que
0s materiais provenientes das bases de dados escolhidas, disponibilizados ao longo do tempo, séo
seguros e de confianca.

As buscas foram realizadas com o uso de termos-chave especificos, tais como: plrpura
trombocitopénica trombdtica, plaquetopenia, tratamento para purpura trombocitopénica idiopatica, e
suas respectivas traducGes em inglés: thrombotic thrombocytopenic purpura, thrombocytopenia,
treatment for thrombocytopenic purpura.

2.1 Fluxograma de selecé&o de estudo

IDENTIFICACAO

Medical Literature Analysis and Scientific Electronic Library [ ScienceDirect,Scielo
Retrieval (Medline via pubmed) Online(SCIELO) e Scirus
n= 1572 n= 47 n= 30

Buscas eletronicas nas bases : total de 1649 artigo.

!

Triagem

!

Foram excluidos 1363 artigos pela filtragem feita no préprio site de buscas.

!

No total de 150 foram excluidos 109 artigos por ndo se enquadrarem nos
critérios da pesquisa do trabalho.

!

Inclusdo

l

Foram selecionados 27 artigos para a producéo do trabalho.
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a  trombdtica:
beneficio da
administracdo

precoce durante

episodios
agudos e uso de
profilaxia para
prevenir
recaidas.

Titulo Citagéo Ano de | Objetivos Resultados Encontrados
publicacéo
Caplacizumabe | WESTWO OD | 2016 Avaliar a resposta O tempo de resposta
para Pdarpura | et al. imunoldgica em | dos 36 pacientes que
trombocitopénic relacio a  PTT | receberam caplacizumabe
a tromboética adquirida de 75 | foi reduzido em
adquirida. pacientes, 0s quais | comparagdo com 0 grupo
foram submetidos | que recebeu o placebo.
ao estudo | Onze pacientes do grupo
controlado pela | placebo apresentaram
administracdo  de | exacerbagdo em
caplacizumabe comparagao com 3
subcutaneo e | pacientes no  grupo
placebo durante 30 | caplacizumabe. Sete
dias com a troca de | pacientes que receberam a
plasma. medicagdo tiveram uma
recaida no primeiro més
depois da interrupcdo do
caplacizumabe, e suas
atividades de ADAMTS13
permaneceram abaixo de
10%, indicando atuacéo
autoimune nédo resolvida.
Além disso, 0 evento
adverso de sangramento
(de leve a moderado)
acometeu dezenove
pacientes do  grupo
caplacizumabe, e atingiu
quatorze do grupo
placebo. Dois pacientes do
grupo placebo morreram.
Rituximabe para | WEBSTER et| 2012 Realizar uma analise| O rituximabe foi
purpura al. retrospectiva do uso| administrado de forma
trombocitopénic de rituximabe em um| profilatica a pacientes

grande centro de
referéncia de PTT
durante um periodo
de 8 anos. Foram
avaliado 106
pacientes nos quais
91 tiveram episddios
de PTT aguda e 15
receberam

rituximabe como
profilaxia para para
prevencéo de
recaidas.

considerados de alto risco
de recaida aguda de PTT
(com base em uma queda
nos niveis de atividade da
ADAMTS13). Diferentes
resultados foram obtidos de
acordo com o tempo de
admiss@o dos pacientes.
Em casos de PTT aguda
néo tratada com
rituximabe, o rituximabe
foi administrado < 3 dias
ap6s a admissdo em 54
pacientes e > 3 dias apos a




16

admiss@o em 32 pacientes.
A administragdo precoce (<
3 dias) foi associada a um
alcance mais rapido da
remissdo (12 vs. 20 dias),
menos trocas de plasma (16
vs. 24) e menor tempo de
internacéo (16 vs. 23 dias).

Parpura
Trombocitopéni
ca Trombdtica
na adolescéncia:
remissao
completa apds
tratamento com
plasmaférese e
rituximabe.

ALVAREN
GAcetal.

2021

Relatar o caso de
uma paciente com
PTT refrataria a
plasmaférese e
corticoterapia que
alcancou

remissdo da
doenca apos
tratamento com
rituximabe e
plasmaférese.

Devido a
refratariedade da PTT com
plasmaférese (13 dias) e
uma dose de vincristina,
iniciou-se rituximabe
semanal (375 mg/m2)
associado a plasmaférese
diaria. Ap6s 14 dias de
intubacdo orotraqueal e 2
doses de rituximabe,
paciente foi extubada e
apresentou melhora
laboratorial (HB: 10,8
g/dL; plaguetas:
240.000/mL; LDH: 625
U/L; BT: 0,45 mg/ dL).
Apdbs 25
procedimentos de
plasmaférese e 4 doses de
rituximabe, paciente
alcangou remisséo
completa da doenca e
recebeu alta da UTI. Na
enfermaria, realizou
desmame da corticoterapia
gradativamente.
Atualmente, o paciente
permanece em remissao
completa da doenca ha 1
ano e em
acompanhamento
ambulatorial.

Rituximabe
reduz o risco de
recaida em
pacientes com
pUrpura
trombocitopénic
a trombdtica.

PAGE et al.

2016

Comparar 16
pacientes que foram
tratados com
Rituximabe para o
episodio inicial de
PTT com 21
pacientes que ndo
foram tratados com
Rituximabe e os
riscos de recaida.

Os pacientes que
receberam o tratamento
tiveram seus primeiros
episodios de PTT entre
2003 e 2014, nos quais dos
37 pacientes que foram
incluidos no estudo 16
foram  tratados com
rituximabe. A resposta
imunoldgica obtida foi
inadequada ao tratamento
inicial, pois os 16
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pacientes tiveram que
receber o tratamento por
plasmaférese  por um
periodo mais longo em
relacdo aos 21 que ndo
receberam o rituximabe. A
frequéncia de recaida entre
0s pacientes tratados com
rituximabe foi
significativamente menor
do que entre os pacientes
ndo tratados com o
medicamento, embora a

resposta ao tratamento
tenha sido inadequada
inicialmente. Dois dos 16
pacientes tratados

recairam em 2,5 e 9,9 anos
apos o episodio inicial;
enquanto que 9 pacientes
ndo tratados recairam em
0,4 e 5,9 anos.

Aplicabilidade
da plasmaféres e
em paciente com
PTT e a
importancia da
interpretacdo do
hemograma:
Relato de caso.

SILVA,;
RAFAEL

2020

Relatar o caso de
um paciente que
apresentou no
hemograma
trombocitopenia
grave e anemia. Os
resultados

obtidos pelo
hemograma  junto
dos exames
complementares,
induzem 0S
profissionais a
desconfiarem  de
PTT. O relato
destaca a
importancia de
atentar-se as
alteracdes
significativas  do
hemograma e

ressalta que 0 uso
da plasmaférese
resulta em uma
melhora importante
do paciente.

Ao dar entrada no hospital
e ap6s a realizagdo do

hemograma revelar
alteracbes  evidenciando
baixa  nas plaquetas

(32.000/mm3) e queda nos
dados da série vermelha|
(HB: 6.1 g/dl e HT:18,9%).
Na lamina do estiraco
sanguineo foi observado
policromasia e
esquizocitos. Precisando de
internamento 0 paciente
recebe duas bolsas de
concentrado de hemaécias e
uma bolsa de plaquetas.
Apbs a transfusdo, foram
realizados novos exames
que revelaram um leve
aumento na HB e HT (8,8
g/dl e 26,5%
respectivamente) , indices
considerados ainda abaixo
do valor de referéncia.
Quanto as plaquetas nao
houve melhora 30.000
mma3.

Baseado nos dados
obtidos através dos exames
laboratoriais, a equipe
desconfia de PTT e inicia
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plasmaférese. O paciente
evolui de plaguetas
oscilando de 20-
30.000mm3 para 250.000
mma3.

Trombocitopeni
a imune cronica
em adultos:
epidemiologia e
apresentacao
clinica

Patrick
Fogarty

F.

2009

Analisar dados
sobre a prevaléncia
de trombocitopenia
imune crénica (PTI)
entre adultos séo
limitados e sdo

confundidos  pela
falta de
concordancia  nas
definicdes do

estagio da doenca.
Na maior série de

pacientes

ambulatoriais, a
prevaléncia foi
estimada em 5,6 a
20 por 100.000
habitantes e

aumenta com O
avanco da idade.

Por definicdo, individuos
com PTI crbnica carregam
0 diagnostico por pelo
menos 12 meses, €
apresentam uma contagem
de plaquetas reduzida ou
requerem tratamento
continuo para manter uma
contagem de plaquetas
normal. Devido a
propensao bem
reconhecida do distarbio
de se tornar crénico em
adultos, ha muito tempo se
acredita que a maioria dos

pacientes nédo
pediatricos que  sédo
diagnosticados com PTI
sintomatica de inicio

recente manterdo 0
diagnostico

em 1 ano e
necessitardao de
terapia.7,8,11 Essa

suposicao, no entanto, foi
desafiada em algumas
séries recentes. Embora se
espere que 0 sangramento
sintomatico esteja
relacionado a contagem de
plaguetas base, os dados
sobre a distribuicdo da
gravidade da
trombocitopenia (ou seja,
leve,moderada ou grave)
entre os pacientes além da
fase inicial da doenca séo

limitados. Como as
séries  disponiveis  de
pacientes adultos com PTI
especificam limiares
plaquetérios a prioril3 ou
ndo sdo consistentes em
termos de tempo de
avaliacGes de
acompanhamento,3,16,17
dados sobre a gravidade da
trombocitopenia no inicio



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Fogarty+PF&cauthor_id=19932429
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Fogarty+PF&cauthor_id=19932429
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da fase persistente ou
crbnica da doenca ndo
estdo tdo disponiveis em
adultos quanto estdo em
criancas, nas quais
registros prospectivos com
acompanhamento

adequado de longo prazo
foram  realizados. As
manifestacGes da doenca
(se houver) podem variar
consideravelmente entre
pacientes com PTI cronica
e, além disso, a contagem
de plaquetas pode ser
influenciada por fatores

adicionais incluindo a
idade do paciente.
Pacientes com

trombocitopenia leve ou
moderada PTI crénica:
epidemiologia e
apresentacéao clinica
podem manifestar quase
nenhum  sintoma  de
sangramento, enquanto a
trombocitopenia grave
(plaquetas, <20-30 109/L)
é comumente associada a
sangramento mucocutaneo
espontaneo, incluindo
petéquias, purpura,
epistaxe e sangramento
gengival.

Plrpura
Trombocitopéni
ca ldiopatica Em
Criancas

MARIA,
Barbara.

2018

abordar a principal
causa da purpura
trombocitopénica

idiopatica (PTI) que
pode ser priméria
que é desconhecida
chegando a ocorrer
uma remisséo
espontanea e a PTI
secundaria que ¢é
precedida de uma

infecgéo que
combatendo 0
agente causador
dessa infeccéo

podera ocorrer 0
aumento no namero
de plaquetas.

A PTI é classificada em
assintomatica: auséncia de
manifestacdes clinicas, em
Leve: hematomas e

petéquias, epistaxe
discreta e  ocasional,
pequena ou nenhuma
interferéncia na  vida
diaria, Moderada:
manifestacGes  cutaneas

mais graves com algumas
lesbes de mucosa, epistaxe
ou menorragia de manejo
mais  dificil Grave:
episodios  hemorragicos,
epistaxe, menorragia e/ou
melena, requerendo
internacdo hospitalar e/ou
transfusao sanguinea;
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manifestacGes
hemorragicas que afetam
seriamente a qualidade de
vida do paciente

Aspectos Neto, Augusto 2022 objetivo realizar | Compreende-se que a
Laboratoriais Elias da Silva uma revisdo da | imunoglobulina
Para etal. literatura acerca do | intravenosa e seus
Investigacdo Da tema e 0s exames [ mecanismos  auxiliaram
Parpura laboratoriais bastante a sua aplicacdo
Trombocitopéni utilizados parao seu | como uma importante
ca Imune: Uma diagnostico. terapia para pacientes com
Revisdo Da PTI. Adose da IglV paraa
Literatura PTI varia de 04 a
2g/kg/dia, com infusdes
variando de 1 a 5 dias.
Estudos mostraram que a
dose de 1 g/kg/dia por 1-2
dias parece ser a dose
Otima(gquando
administrada como agente
isolado).
Um estudo de | Jason Glanz, 2008 O objetivo deste | Dos 259 casos de pUrpura
coorte Eric Franca , estudo foi | trombocitopénica
multicéntrico de | Stan Xu , Taru identificar  fatores | idiopatica, 197 (76%)

base

populacional
sobre 0s
preditores de
purpura
trombocitopénic
a idiopética
cronica em
criancas

Hayes , Simon
Hambidge

de risco para o
desenvolvimento de

plrpura
trombocitopénica
idiopatica  cronica
em uma coorte de
pacientes
pediatricos com
plrpura
trombocitopénica
idiopatica.

eram agudos, 60 (23%)
eram cronicos e 2 (1%)
nao puderam ser
determinados. Entre 0s
casos agudos, a duracdo
média da doenca foi de 22
dias. Houve 1 desfecho de
sangramento grave na
coorte. Na andlise de
regressdo multivariavel, os
pacientes com doenca
cronica eram mais velhos,
menos  propensos  a
apresentar sangramento de
mucosa, menos propensos
a ter tido uma doenca
aguda antes do diagnostico
e mais propensos a
apresentar uma contagem
de plaquetas >
20.000/microL do que

criancas com  purpura
trombocitopénica
idiopatica aguda. Em

particular, criangas cuja
doenca foi diagnosticada
em > ou =10 anos de idade
e que tinham contagens de
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plaquetas > ou =
20.000/microL  tiveram
um risco aproximado de
cinco vezes maior de
progredir para doenca
crbnica guando
comparadas com criancas
que se apresentaram em <
ou = 2 anos de idade com
contagens de plaquetas <
20.000/microL.

Parpura
trombocitopénic
a idiopatica em
criangas

E Gebauer 1, G
Vijatov

1998

objetivo
estudo
identificar
da PTI

deste
foi
fatores

Existem trés formas de
PTI: aguda, crbnica e
intermitente. A forma
aguda ocorre em 80-90%
dos casos com episodios
de sangramento que duram
alguns dias ou semanas,
mas ndao mais do que 6
meses. A forma cronica
ocorre em 10-15% das
criangas, enquanto a forma
mais rara, intermitente, €
caracterizada por periodos
de normalizacdo em
relacio ao numero de
plaquetas, mas também
com recidiva em
intervalos de 1-3 meses. A
doenca é causada por um
distarbio imunoldgico no
sentido de uma resposta
imune desequilibrada.
Danos imunoldgicos das
plaquetas causam
encurtamento do tempo de
vida das plaquetas. As
opsoninas  plaquetarias
mais frequentes sdo 0s
anticorpos de
imunoglobulina G (lIgG)
direcionados a membrana
plaquetdria na forma de
autoanticorpos,
aloanticorpos ou
possivelmente  antigeno
absorvido causado por
infecgdo por
microrganismos ou
ingestdo de drogas.

Apo6s uma anélise profunda e reviséo de diversas pesquisas, conseguimos alcangar uma discussao
e resultados precisos e significativos, fruto do confronto de renomados autores. Essa anélise destaca a
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importancia do diagndstico precoce para pacientes que apresentam suspeita de PTT ou PTI. Quanto ao
propdsito da nossa pesquisa, que consiste na analise do tema. O diagnostico preciso é crucial para que
os profissionais de salde consigam identificar de maneira correta os fatores que impactam a salde de
seus pacientes. Isso permite a definicdo da melhor abordagem para sua recuperacgdo, € fundamental
entender os principios da doenca para salde, pois isso contribui para assegurar uma qualidade de vida
para os pacientes, além de aumentar as possibilidades de retardar a progressao da doenga por meio de
um tratamento adequado.

A incidéncia aproximada é de 3,7 casos para 1.000.000 habitantes. As mulheres de 30-40
anos de idade sdo mais frequentemente afetadas do que os homens com uma incidéncia quase duas vezes
superior. Comar em 2009 na literatura declara que os exames laboratoriais iniciais mostravam
DHL=2.860 IU/L, contagem de plaquetas de 37 x 10(9)/L, hemoglobina de 5,1 g/dL. No esfregaco de
sangue periférico também € caracterizada por trombocitopenia com esquistocitos, hemécias
policromatofilia, microesferdcitos, esquizécitos e queratinécitos, eritroblastos e hemaécias com
pontilhado basofilo, além de trombocitopenia intensa. Também observado no hemograma anemia,
disfuncéo renal e bilirrubina indireta devido a anemia hemolitica intravascular.®

Rodrigues, no ano de 2023, na sua pesquisa relata que inicialmente foram analisadas 49 paginas
do caderno de admissbes da enfermaria do servigo de Hematologia dos anos de 2013 a 2018, sendo
selecionados 33 pacientes com descrigdo de diagndstico como “purpura”, “PTT” ¢ “PTI”. Dentre eles,
4 pacientes ndo tinham quaisquer dados relevantes ao estudo registrados em prontuario, 1 paciente foi
diagnosticado com purpura induzida por medicamento, 21 foram diagnosticados com purpura
trombocitopénica imune. Apds a avaliagdo de critérios de inclusdo e excluséo foram utilizados os dados
de 7 pacientes para a pesquisa, confirmados para PTT. Destes pacientes, 6 eram do sexo feminino (85%)
e 1 do sexo masculino (15%). A média de idade encontrada foi de 42 anos, sendo a paciente mais jovem
com 22 anos e a mais velha com 54 anos. Em relacdo a procedéncia, 71% (n=5) dos pacientes eram do
Distrito Federal e 28% (n=2) do estado de Goias. A profissao destes pacientes ndo foi mencionada em
prontuério. °

Um estudo retrospectivo realizado em 2019 no hospital terciario na regido nordeste do Brasil.
Os pacientes foram analisados em dois grupos: Atividade da ADAMTS13 <10% e atividade>10%. Os
pacientes foram estratificados de acordo com o escore PLASMIC, e o nivel de concordancia entre o
escore PLASMIC e a atividade da ADAMTS13 foi avaliado. Entretanto, os ensaios de atividade da
ADAMTS13 ndo estdo disponiveis em muitos paises em desenvolvimento, o que dificulta a isso leva a
varios diagndsticos falso-positivos, expondo os pacientes ao risco de troca de plasma e gerando um
grande custo para o paciente. A troca de plasma esta gerando um grande custo para o sistema de satde.°

Por outro lado, devido a raridade da PTT, houve um atraso de quase 7,5 dias para o diagnostico
clinico e o inicio do tratamento de primeira linha dos pacientes incluidos neste estudo. Além disso, o
atraso no diagndstico e no tratamento da TTP esta associado a um resultado pior. Na tentativa de resolver
esse problema, os escores prognosticos estdo progndsticos estdo sendo usados para reduzir a chance de
erros e aumentar a precisao do diagnostico clinico. Entre os escores desenvolvidos para o diagndstico
de PTT, o escore PLASMIC demonstrou ser pratico e eficaz, de acordo com estudos de validacéo.®

Alvarenga (2021) defende que a plasmaférese terapéutica associada a corticoterapia como
tratamento de primeira linha da PTT tenha aumentado a sobrevida dos pacientes, ha um subgrupo que
ndo alcanca resposta completa sendo considerados refratarios (cerca de 10%). Nos casos de pacientes
com PTT refratarios & plasmaférese, vérias terapéuticas vém sendo empregadas a fim de diminuir a
morbimortalidade como relatado no caso. Diante de um paciente com hipétese diagndéstica de PTT,
torna-se imprescindivel o encaminhamento para um centro especializado com disponibilidade de
plasmaférese, ja que esta terapia reduz a morbimortalidade e altera o progndstico.*

Almeida em 2008 j& confirmava que o uso da plasmaférese diminuiu a mortalidade da PTT de
90% para 10% a 30%, devido a correcdo da deficiéncia da ADATMS13, bem como remogdo de auto-
anticorpos patogénicos e citocinas endotélio-estimulantes. Porém, em casos agudos graves, refratarios,
ou quando ha recaidas, terapéuticas adicionais, tais como corticosteroides, ciclofosfamida, azatioprina,
imunoglobulinas em altas doses e esplenectomia podem ser necessarias.*?

Em PTI, Chen C em 2018, destacou que a patogénese desta condi¢do ainda ndo foi completamente
esclarecida, sendo a enfermidade relacionada a destrui¢do das plaquetas e a inibi¢do de sua producéo.
Esse processo destrutivo ocorre devido a acdo dos macréfagos presentes no bago, que fazem parte do
sistema mononuclear fagocitario, estando também associado a producao de anticorpos do tipo IgG pelos
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linfocitos B. Vérios antigenos localizados na superficie das plaquetas parecem ter um papel importante
na interagcdo com os anticorpos, com destaque para a glicoproteina Ilb/Illa e a Ib/IX. Quando essas
glicoproteinas se ligam, ddo inicio ao processo de destruicdo das plaquetas.t®

De 2018 a 2022, o Brasil registrou 1.535 ébitos por PTI. O Sudeste teve a maior concentragao,
com 671 obitos (43,7% do total), sequido pelo Nordeste com 435 (28,3%), o Sul com 305 (19,9%), o
Norte com 120 (7,8%) e o Centro-Oeste com 107 (7,0%). Essas diferencas regionais podem refletir
variagdes no acesso a salde, densidade populacional e outros fatores sociais. A analise etaria mostrou
que a maioria dos 6bitos ocorreu em pacientes com 60 anos ou mais, totalizando 572 6bitos, indicando
maior vulnerabilidade dos idosos. A faixa de 40 a 59 anos foi a segunda mais afetada, com 660 Gbitos,
seguida pela de 20 a 39 anos, com 441 6bitos. Pacientes entre 5 e 19 anos somaram 193 ébitos, enquanto
as faixas de 1 a 4 anos e menores de 1 ano registraram 49 e 211 6bitos, respectivamente.'*

Esse perfil etario destaca a necessidade de intervencdes para grupos vulneraveis, especialmente
idosos. Quanto ao sexo, 0s homens tiveram maior incidéncia, com 1.445 Gbitos, comparados a 1.147
entre mulheres. O Sudeste foi responsavel por 53,2% desses casos. Nordeste e Sul também mostraram
alta mortalidade masculina, com 233 e 313 6bitos, respectivamente. Na analise étnica, brancos tiveram
0 maior nimero de ébitos, com 1.465 casos, seguidos por pardos com 1.147 e pretos com 211. O Sudeste
apresentou o0 maior numero de vitimas brancas (770) e pretas (121), enquanto o Nordeste concentrou o
maior nimero de pardos (520).*

Cuker (2021) argumenta que a purpura trombocitopénica idiopatica pode ser completamente
assintomatica, com a trombocitopenia sendo o unico sinal. Nesse contexto, o diagnostico pode ser
realizado inicialmente por meio da anamnese, do exame fisico e de um hemograma completo
para verificar a possivel diminuicdo do nimero de plaquetas.®®

Outra abordagem diagndstica, onde Maezono (2018) defende o esfregago de sangue periférico.
O diagndstico é confirmado ao excluir outras condi¢fes que podem causar a reducdo das plaquetas,
como leucemia, linfomas, doencas infecciosas, HIV, neoplasias, hepatopatias, doengas genéticas e
outras patologias autoimunes. Ndo existem exames com especificidade e sensibilidade adequadas
suficientes para estabelecer o diagndstico de PT1.1

Também estima-se que a incidéncia da Purpura Trombocitopénica Idiopatica em criancas é de 5,5
num total de 100.000 pessoas. Ja nos adultos, sua incidéncia é de pelo menos 2,15, sendo as mulheres
mais atingidas do que os homens. Considerando-se que a PTI é doenca autolimitada, ja que 80% das
criangas recuperam as plaquetas em 6-12 meses, e que a PTI cronica geralmente é assintomética,
podendo normalizar as plaguetas em 1 a 2 anos, ndo devemos tratar a contagem plaquetaria, mas sim o
paciente.’

4. Concluséo

Portanto, chegamos a conclusdo de que a PTT é uma das microangiopatias trombaticas,
constituindo uma emergéncia clinica que demanda um diagndstico &gil e intervencdo imediata devido
as suas complicagdes sistémicas, como infarto agudo do miocérdio e acidente vascular cerebral. Essa
condicdo se caracteriza por trombocitopenia com presenca de esquizécitos no esfregaco de sangue
periférico, anemia, disfuncdo renal e bilirrubina indireta em virtude da anemia hemolitica intravascular.
Assim, é fundamental que a atencdo ao paciente com PTT seja intensificada, assegurando um
diagnostico preciso e a rapida implementacdo do tratamento com plasmaférese. Este deve ser iniciado
imediatamente apds a obtencdo dos resultados do teste de dosagem da ADAMTS13, visto que o tempo
de inicio do tratamento exerce um impacto consideravel no desfecho clinico da PTT.

Por fim, a PTI é causada pela diminuicdo de plaquetas no sangue periférico, pela destruicdo do
sistema reticulo endotelial. Desta forma, o diagndstico de PTI é realizado por excluséo e se fundamenta
principalmente na anamnese clinica e na detec¢do de plaquetopenia sem uma causa evidente. A evolugao
clinica da condicdo pode ser bastante variavel, alternando entre quadros assintométicos e hemorragias
que podem ser fatais. A abordagem terapéutica para adultos ainda nao é definitiva e muda conforme a
apresentacdo da doenca. Nos casos assintomaticos, com contagem de plaquetas superior a 30.000 mms,
ndo € necessario tratamento. Ja as situagdes graves, que apresentam instabilidade hemodinamica e risco
de morte, demandam intervencdo imediata, que inclui transfusdo de plaguetas juntamente com
imunoglobulina endovenosa e terapia pulsatil com corticosteroides.
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