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RESUMO

A purpura trombocitopénica idiopatica (PTI) é uma doenca rara que pode se apresentar
de forma aguda ou crénica, a depender da idade do paciente. Para identificacdo desta
doenca € possivel observar nos pacientes sintomas como petéquias, equimoses e
sangramentos nas mucosas. Um exame chave para diagnodstico e evolucdo é o
hemograma, principalmente a contagem de plaquetas. O tratamento € individualizado,
guiado pela gravidade da doenca. Embora corticosterdides, esterdides, imunoglobulina
anti-Rh e a imunoglobulina intravenosa possam ser utilizados, o Unico tratamento atual
que garante remissdo completa da doenca é o transplante de medula 6ssea (TMO). No
caso apresentado, o paciente apresentou PTI crbnica, utilizando diversos métodos
terapéuticos, porém o transplante de medula 6ssea (TMO) foi responsavel por sua cura.

Palavras-chave: purpura Trombocitopénica Idiopética, plaquetopenia, doenca rara.

ABSTRACT

Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) is a rare disease that may present as acute or
chronic, depending on the age of the patient. To identify this disease it is possible to
observe in patients symptoms such as petechiae, ecchymoses, and bleeding in the mucous
membranes. A key test for diagnosis and evolution is the complete blood count, especially
the platelet count. Treatment is individualized, guided by the severity of the disease.
Although corticosteroids, steroids, anti-Rh immunoglobulin, and intravenous
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immunoglobulin can be used, the only current treatment that guarantees complete
remission of the disease is bone marrow transplantation (BMT). In the case presented, the
patient presented with chronic ITP, using several therapeutic methods, but bone marrow
transplantation (BMT) was responsible for his cure.

Keywords: idiopathic thrombocytopenic purpura, thrombocytopenia, rare disease.

1 INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica idiopatica (PTI) é uma doenca rara do sistema
imunolodgico, caracterizada pela diminui¢do progressiva do numero de plaguetas, no
sangue periférico, chegando a uma contagem menor que 100.000/mm3, podendo causar
complicagdes importantes como a hemorragia das mucosas. Esta sindrome foi abordada
pela primeira vez em 1735, por Paul Gottlieb Werlhof, médico e poeta alemao
(PESSEGUEIRO; PIRES, 2005; SILVA; GRANDO, 2021; AL-MULLA et al., 2009).

A apresentacdo dessa doenca é diferente dependendo da idade do paciente
podendo ser aguda ou crbnica. A primeira € mais prevalente em criancas apos a
vacinacdo, principalmente quando sofrem uma inflamagdo ou recebem os anticorpos
contra a varicela, por exemplo, resultando em uma desregulacdo leve do sistema
imunoldgico que o proprio organismo responde e realiza a recuperacdo das plaquetas
perdidas (STAVROU; MCCRAE, 2009; SEBER et al., 2010).

J& na segunda apresentacdo, cronica, a doenca estara presente a mais de 12 meses
e acontece mais frequentemente em adultos, por causas tanto idiopaticas quanto
secundarias como a gravidez, neoplasias, infeccdo por HIV, doencas sistémicas,
realizacdo de transplantes e por farmacos. Diante do apresentado, € necessaria a
realizacdo de um tratamento especifico para cada paciente dependendo da gravidade deste
(GIMENEZ et al., 2020; LIMA; SILVA; RODRIGUES, 2018; 4)

A PTI é uma das causas mais comuns de trombocitopenia em criangas entre 1 e 5
anos, com uma incidéncia anual entre 4,1 a 9,5 casos por 100 mil criangas, com um leve
predominio no sexo masculino. Ja em adultos a incidéncia é de 1,6 a 2,7 por 100 mil
individuos e a prevaléncia é entre 9,5 e 23,6 casos por 100 mil individuos, com
predominancia em jovens do sexo feminino (BRASIL, 2020).

Em relacdo ao quadro clinico desta Sindrome podemos citar que depende da
gravidade da mesma, ou seja, da contagem de plaquetas. Como sintomas principais, as

petéquias, equimoses e sangramentos nas mucosas. Em consequéncia destes, podem
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ocorrer hemorragias mais graves, como por exemplo do Sistema nervoso central,
acometendo o cerebelo, ou do trato gastrointestinal (SEBER et al., 2010).

Além disso, a trombocitopenia pode levar a alteragdes na microcirculagdo, mais
especificamente no Fator Von Willebrand, o qual é responsavel pelo agregamento
plaquetario. Com 0 seu aumento no organismo, a microcirculacdo serd ocluida por
trombos, podendo acabar em isquemia de alguns 6rgaos, sendo o rim o mais afetado
(PESSEGUEIRO; PIRES, 2005; GIMENEZ et al., 2020; LIMA; SILVA; RODRIGUES,
2018).

O prognostico desta patologia é variavel, podendo cursar com longos periodos de
remissdo, surto-remissao, bem como progressao para patologias como a leucemia aguda,
anemia aplésica e sindrome mielodisplasica (DAMESHEK, 1958; DAVID, 1956;
FERNANDEZ et al., 1985).

O diagnostico, em geral, deve ser feito por exclusdo. A anamnese e o exame fisico
sd0 essenciais, visto que é importante saber as alteracGes no dia a dia desse paciente e
visualizar alteracOes externas, como por exemplo as petéquias e equimoses presentes na
pele. J& os exames complementares que devem fazer parte deste diagndstico sdo os
exames laboratoriais como o0 hemograma e o TAP (tempo de atividade da protrombina).
E importante destacar que para um diagndstico diferencial este paciente tem a diminuic&o
das plaquetas, mas seus glébulos vermelhos ficam inalterados (SILVA; GRANDO, 2021,
AL-MULLA et al., 2009).

A partir das informacgbes citadas acima, o tratamento depende do fator
desencadeante da doenca e de suas manifestacdes clinicas. Pacientes com PTI aguda,
geralmente criancas, quando o préprio organismo nao responde, podem ser tratados com
esterdides, imunoglobulina anti-Rh e, o mais efetivo, a imunoglobulina intravenosa
(SANTOQOS, 2019).

Na fase crbnica, comumente, 0s pacientes sdo tratados com corticosteroides,
embora estes possam ter atividade toxica no organismo, causando imunossupressao no
paciente (DAVID, 1956; RUIZ, 2015). Além disso, esse tratamento pode gerar recidivas,
0 Unico tratamento atual que garante remissdo completa da doenca € o transplante de
medula 6ssea (TMO).

Em caso de baixa resposta a medicacdo alguns pacientes tambem recebem
transfusdes de plaquetas, no entanto, esta transfusdo acarreta em maior taxa de
mortalidade (PESSEGUEIRO; PIRES, 2005; AL-MULLA et al., 2009).
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Diante disso, este estudo de caso foi realizado visando apresentar o caso clinico
de um paciente e seus respectivos resultados, abordando a histéria da doenca atual, a
historia morbida pregressa, 0os exames realizados para diagnostico e acompanhamento e

o0s tratamentos medicamentosos e ndo medicamentosos utilizados para alcancar a cura.

2 JUSTIFICATIVA

Considerando que a PTI é uma doenca rara que pode apresentar diversas
complicacBes que afetam as principais fun¢des organicas do organismo, como por
exemplo o SNC e o trato gastrointestinal, € de suma importancia conhecer o0s possiveis
diagndsticos diferenciais para entdo realizar o tratamento adequado. Além disso, 0
diagndstico correto e precoce se faz muito importante, pois por este ser de exclusao,
doencas mais graves como a leucemia podem ser descartadas.

Como ja citado, este estudo de caso apresentara o relato de caso de um paciente
com PTI com tratamento via transplante de medula 6ssea. Além de elencar os principais
sinais e sintomas e complicac@es desta sindrome, para que os estudantes da area da satde
possam conhecer mais sobre essa sindrome, em especial sua apresentacdo cronica, a fim

de estabelecer um diagnostico, acompanhamento e tratamento precoce e efetivo.

3 OBJETIVOS
3.1 OBJETIVO GERAL

O objetivo principal deste estudo é relatar o caso de um paciente com diagnostico
de pdrpura trombocitopénica idiopéatica (PTI), no qual o tratamento foi realizado com

transplante de medula 6ssea (TMO).

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS
1. Conhecer o contexto histérico da doenca e o sua importancia atual, visando
entender o impacto do tratamento por transplante de medula 6ssea (TMO);
2. Apresentar a histopatologia relacionada com 0s sinais e sintomas mais
comuns da Sindrome;

3. Discutir as dificuldades encontradas para a realizagdo do diagndstico.
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4 METODOLOGIA

O estudo apresentado é um relato de caso de um paciente do sexo masculino, 5
anos de idade, assintomaético, que procurou atendimento apds apresentar plaquetopenia
em um exame de rotina. As informacdes obtidas neste trabalho foram obtidas por
avaliacdo e observacdo do prontudrio, entrevista com o paciente, hoje maior de idade. A
realizacdo deste relato de caso foi consentida e autorizada pelo paciente através da
assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Além disso, foi realizada uma revisdo de literatura em artigos cientificos, nas
bases de dados MEDLINE (PUBMED) e SCIELO, e revistas cientificas utilizando como
palavras chaves: Pdrpura trombocitopénica Idiopatica, Transplante de medula 6ssea e
doenca rara.

Neste estudo, ndo ha conflitos de interesses profissionais, financeiros e beneficios
diretos e/ou indiretos, que possam influenciar nas discussdes e pesquisas presentes neste

relato de caso.

5 RESULTADOS ESPERADOS

Ao decorrer da descricdo do caso clinico de pdrpura trombocitopénica idiopéatica
(PTI), por ser um caso de paciente ja tratado por transplante de medula 6ssea em 2008,
se espera apresentar a importancia deste tratamento visto que a dificuldade do diagnéstico
precoce pode ocasionar na evolugdo do quadro clinico de pacientes levando a maior
dificuldade da cura e podendo acarretar em complicacdes importantes como hemorragia
em mucosas. No entanto, sabe-se que o transplante de medula 6ssea ainda é pouco
discutido, mas é de suma importancia por ser um tratamento curativo, trazendo de volta

ao paciente uma boa qualidade de vida.

6 RELATO DE CASO
6.1 ANAMNESE
Paciente G. L., 5 anos e 9 meses, com alteracdo em hemograma de rotina
pediatrica, realizado em setembro de 2004, que constatou plaquetopenia  de
104.000/mm3, com quadro assintomatico e sem histérico de sangramento espontaneo.
Paciente previamente higido, sem comorbidades, sem sinais e sintomas

patoldgicos.
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6.2 HISTORIA DA MOLESTIA ATUAL

O paciente foi encaminhado ao servigo de hematologia em dezembro de 2004,
com contagem de plaquetas em 88.000/mm3, além de discreta poiquilocitose e neutrofilia
relativa. Foram realizados exames sorologicos para sindrome da imunodeficiéncia
adquirida (AIDS), rubéola (IgM), citomegalovirus (IgM e IgG), monoteste, fator anti
nuclear, anticorpos anti-DNA, anticorpos anti masculo liso, proteina C reativa, todos com
resultados ndo reagentes/negativos.

Em acompanhamento ambulatorial, paciente evoluiu com piora progressiva de
plaquetopenia, atingindo 38.000/mm3 em fevereiro de 2005, sem sangramentos
espontaneos. O paciente fez uso de Rubranova (5000Ul) por 7 dias, sem melhora
laboratorial.

Em janeiro de 2007 a contagem de plaquetas atingiu 16.000/mm3, progredindo
rapidamente até 8.000/mm3 em junho de 2007. Além da plaguetopenia, 0s eritrocitos
somaram 3.00 milhdes/mma3, hemoglobina 9,7 g/dl, volume corpuscular médio (VCM)
de 98.33 e hemoglobina corpuscular média (HCM) em 32.33. Os leucdécitos
apresentavam-se abaixo de 4.000/mm3 e neutr6filos em 520/mm3, evidenciando
leucopenia e neutropenia.

O paciente passou por transfusdo de plaquetas, objetivando normalizacdo, no
entanto, sem sucesso.

Em julho de 2007, foi iniciado a corticoterapia, na posologia de 2mg/kg dia, com
retirada gradual. O quadro laboratorial evidenciou melhora, no entanto, quando a
posologia estava em 0,5mg/kg, apresentou gengivorragia espontanea em dezembro de
2007.

6.3 EXAME FISICO

Paciente do sexo masculino, em bom estado geral, eupneico em ar ambiente, sem
alteracfes neurologica e cognitivas, com desenvolvimento neuropsicomotor dentro da
normalidade.

Auscultas pulmonar (MV+ bilateralmente sem ruidos adventicios) e cardiaca
(BNF em 2T s/s) dentro da normalidade.

Abdome flacido, sem visceromegalias, auséncia de bordo hepatico palpavel,

espaco de Traube livre.
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6.4 HIPOTESE DIAGNOSTICA
Diante do quadro, a principal suspeita clinica foi a Pdrpura trombocitopénica
idiopética. O paciente foi encaminhado para o Hospital das Clinicas de Curitiba-PR para

elucidacéo diagndstica e conduta.

6.5 EXAMES COMPLEMENTARES

. 22/01/2008

Biopsia de medula 6ssea:

Fragmento de tecido cilindrico cartilaginoso, fibroconectivo e 0sso esponjoso
permeado por tecido adiposo e hematopoiético, com celularidade média de 60%. O tecido
hematopoiético é representado por precursores e formas maduras eritroides. A linhagem
mieldide com maturacdo preservada e dois megacaridcitos em todos 0s cortes
examinados. Os megacariocitos sao pequenos, com lobulacdo preservada. Ha discreto
edema intersticial.

Relacdo mieloide/eritroide em 2:1.

Conclusdo: medula 6ssea discretamente hipocelular para a idade com deficiéncia

maturativa.

7 CONCLUSAO

Confirmacdo da hipdtese diagnostica: PUrpura trombocitopénica idiopatica.

7.1 TRATAMENTO
Paciente submetido a transplante de medula 6ssea (TMO) em 21/01/2008. O

procedimento ocorreu sem intercorréncias e o paciente obteve alta.

7.2 REAQC)ES ADVERSAS DE TRANSPLANTE DE MEDULA OSSEA

O paciente apresentou dermatite de interface, com bidpsia de lesdo em
29/02/2008. Ademais, o paciente apresentou infec¢do do trato urinario, com hematuria
macroscopica. Foram realizados os seguintes exames complementares:

) Ultrassonografia de rins e vias urindrias: espessamento de paredes da

bexiga.
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Em 07/05/2008, no Hospital das Clinicas, o paciente foi submetido aos seguintes
exames:
) Radiografia de seios da face: velamento de seios maxilares.

° Radiografia de térax: dentro dos parametros de normalidade.

7.3 DESFECHO E PROGNOSTICO

O paciente apresentou remissao total do quadro laboratorial, sem plaquetopenia,
leucopenia e neutropenia. Os sangramentos espontaneos cessaram.

Devido as complicacbes da TMO, o paciente apresentou quadro definitivo de
infertilidade e hipotireoidismo.

O paciente segue em acompanhamento, desde entdo, assintomatico.

8 DISCUSSAO

A primeira divisdo da purpura trombocitopénica idiopatica (PTI) se da por suas
duas formas: a aguda, geralmente em criangas ap0s a vacinagdo e a cronica, mais
prevalente em adultos, a qual engloba um periodo de no minimo 12 meses e pode ser
idiopatica ou secundaria a uma doenca como as neoplasias (LIMA; SILVA,
RODRIGUES, 2018; GIMENEZ et al., 2020).

As manifestacdes clinicas mais comuns dessa sindrome sdo: petéquias, equimoses
e sangramento de mucosas, no entanto, com a piora progressiva deste quadro a agregagao
de plaquetas pode ser ativada, via Fator de VVon Willebrand, podendo acarretar em
bloqueios na microcirculacdo, gerando trombose e afetando 6rgdos vitais como o rim
(PESSEGUEIRO; PIRES, 2005; LIMA; SILVA; RODRIGUES, 2018; GIMENEZ et al.,
2020).

Com um diagnostico de exclusdo, além de alteracdes na anamnese e exame fisico,
esta pode ser desconfiada quando o paciente chega com um hemograma com uma
contagem de plaquetas menor que 100.000/mm3, além de relatos de hemorragia das
mucosas, por exemplo (PESSEGUEIRO; PIRES, 2005; SILVA; GRANDO, 2021).

O prognostico e a eficacia do tratamento da PTI sdo muito variaveis de paciente
para paciente, a depender da idade e progressdo da doenga. Sendo assim, a importancia
de avaliar e estudar sobre esta patologia, a fim de possibilitar diagndsticos diferenciais ou

um diagnostico precoce.
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9 CONCLUSAO

Em concluséo, a parpura trombocitopénica idiopéatica (PTI) € uma doenca rara,
que deve ser desconfiada, principalmente, em casos de trombocitopenia inefavel.
Petéquias, equimoses e sangramentos de mucosas podem ser sinais de alarme. A
importancia de pensar nesta doenca como um diagndstico diferencial, se da pela
necessidade de um diagnéstico precoce para que as medidas terapéuticas se facam
eficazes. Portanto, em casos de alteracbes como as citadas acima, 0 acompanhamento

médico deve ser realizado a fim de um tratamento curativo para esta doenca.
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