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RESUMO

Objetivo: Revisar sobre Purpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT). Revisdo bibliogréafica: A parpura
trombocitopénica trombética (PTT) é um diagnéstico potencial em qualquer paciente com anemia hemolitica
e trombocitopenia e € uma forma particular de MAT (microangiopatia trombética), que engloba vérias doencas
caracterizadas por anemia hemolitica microangiopatica, agregacdo plaquetaria e faléncia de 6rgdo de
gravidades variaveis. Os sintomas geralmente sao inespecificos, podendo cursar com alteracdo neuroldgica,
febre, insuficiéncia renal, anemia hemolitica, trombocitopenia. Consideragdes finais: Uma vez diagnosticada
a PTT de qualquer etiologia, o tratamento mais eficaz consiste na troca do plasma, que consiste na
plasmaférese e infusdo de plasma fresco congelado (PFC). Mesmo nos pacientes criticos, a plasmaférese
ainda apresenta efeitos draméticos. Vale ressaltar que a transfusdo de plaguetas é normalmente
contraindicada na PTT, pelo risco de aumentar a formag&o de microtrombos, piorando a funcdo neurolégica
e renal. Em caso de recidiva, evidéncias recentes sugerem um possivel papel do rituximabe (anticorpo anti
CD20), isso é: uma droga que neutraliza espeficamente os linfécitos B produtores de anticorpos.

Palavras-chave: Parpura trombocitopénica trombética, Plasmaférese, Microangiopatia Trombética.
ABSTRACT

Objective: Review about Thrombotic Thrombocytopenic Purpura (TTP). Bibliographic review: Thrombotic
thrombocytopenic purpura (TTP) is a potential diagnosis in any patient with hemolytic anemia and
thrombocytopenia and is a particular form of MAT (thrombotic microangiopathy), which encompasses several
diseases characterized by microangiopathic hemolytic anemia, platelet aggregation and organ failure.
Symptoms are generally non-specific and may include neurological changes, fever, renal failure, hemolytic
anemia, thrombocytopenia. Final considerations: Once TTP of any etiology is diagnosed, the most effective
treatment consists of plasma exchange, which consists of plasmapheresis and infusion of fresh frozen plasma
(PFC). Even in critically ill patients, plasmaphere still has dramatic effects. Platelet transfusion is normally
contraindicated in TTP, due to the risk of increasing the formation of microthrombi, worsening neurological and
renal function. In case of relapse, recent evidence suggests a possible role for rituximab (anti-CD20 antibody),
that is: a drug that specifically neutralizes antibody-producing B lymphocytes.
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RESUMEN

Objetivo: Revisar la Parpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT). Revision bibliografica: La purpura
trombocitopénica trombética (PTT) es un diagnoéstico potencial en cualquier paciente con anemia hemolitica
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y trombocitopenia y es una forma particular de MAT (microangiopatia trombética), que engloba varias
enfermedades caracterizadas por anemia hemolitica microangiopatica, agregacion plaquetaria e insuficiencia
organica de diversa magnitud. severidades. Los sintomas generalmente son inespecificos y pueden incluir
cambios neuroldgicos, fiebre, insuficiencia renal, anemia hemolitica y trombocitopenia. Consideraciones
finales: Una vez diagnosticada la PTT de cualquier etiologia, el tratamiento méas eficaz es el recambio
plasmatico, que consiste en plasmaféresis e infusidon de plasma fresco congelado (PFC) o sobrenadante de
crioprecipitado. Incluso en pacientes criticamente enfermos, la plasmafera todavia tiene efectos dramaticos.
Cabe mencionar que la transfusién de plaquetas normalmente esta contraindicada en la PTT, debido al riesgo
de aumentar la formacién de microtrombos, empeorando la funcién neurolégica y renal. En caso de recaida,
la evidencia reciente sugiere un posible papel del rituximab (anticuerpo anti-CD20), es decir; un farmaco que
neutraliza especificamente los linfocitos B productores de anticuerpos.

Palabras clave: Purpura trombocitopénica trombdtica, Plasmaféresis, Microangiopatia trombética

INTRODUCAO

A purpura trombocitopénica trombética (PTT), foi descrita no ano de 1924, pelo pesquisador Eli
Moschowitz, quando realizou uma autépsia de uma menina que ele tratou. A doenca é uma microangiopatia
tromboética (MAT), caracterizada pela oclusdo tromboética disseminada da microcirculagdo, de baixa
prevaléncia, mais comum no sexo feminino, na proporcao 2:1, sendo o alvo populacional entre 30 até 40
anos. Caracterizada por um quadro clinico inespecifico, sendo muitas vezes um diagnéstico desafiador pela
heterogeneidade dos sintomas (anemia hemolitica, febre, disfungéo neuroldgica, trombocitopenia, disfuncéo
renal, plaquetopenia) (PREVEL R, et al., 2019; TELLEZ-HINOJOSA C, et al., 2015).

A fisiopatologia da PTT esta na injdria endotelial. Sob estimulos ainda nao totalmente conhecidos, células
endoteliais liberam substancias que ativam plaquetas, especialmente os multimeros do fator de von
Willebrand (FYW) que sdo capazes de induzir aglutinacédo plaquetaria, principalmente na presenca de fatores
pré agregantes. Além disso, recentemente, outro mecanismo relacionado a fisiopatologia da doenga foi
descoberto, trata-se da deficiéncia adquirida de ADAMTS-13 (uma metaloproteinase enddgena responséavel
pela clivagem de multimeros de alto peso molecular do FvW) (CASTELLANO MEM, et al., 2022).

Alguns pacientes desenvolvem anticorpos da classe IgG contra a ADAMTS-13, resultando em sua
inativacao e consequente acimulo dos multimeros de maior tamanho do FvW, levando por consequéncia a
uma maior agregacgédo das plaquetas ao endotélio da microvasculatura).

Os microtrombos formam-se nas arteriolas terminais e na rede de capilares, sendo constituidos na sua
maior parte por plaquetas e FYW, com pequena quantidade de fibrina. Os classicos depositos hialinos
subendoteliais resultam da incorporacdo do trombo plaquetario & parede vascular. Os microtrombos séo
responséaveis por isquemia de multiplos 6rgéos, consumo de plaquetas e lise das hemacias, resultando na
formacéo de esquizdcitos. (CASTELLANO MEM, et al., 2022; TONACO LC, et al., 2010).

A purpura trombocitopénica tromboética € uma doenca rara, mas que requer diagnéstico e tratamento
imediatos, devido sua alta mortalidade. O objetivo desse estudo foi analisar as caracteristicas principais da
purpura trombocitopénica trombatica.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Definicao e epidemiologia:

A purpura trombocitopénica trombética € uma sindrome que engloba a associacdo de anemia hemolitica
microangiopatica e purpura trombocitopénica, caracterizada pela ocluséo difusa de arteriolas terminais e de
capilares por trombos ricos em plaquetas e em Fator de von Willebrand. Pode resultar da deficiéncia
hereditaria da atividade plasmatica da ADAMTS-13 devido mutacdes do gene codificador desta enzima ou,
mais comumente, devido a autoanticorpos adquiridos que inibem a atividade plasmética da ADAMTS-13. Tem
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apresentacdo heterogénea, sendo apresentada como uma péntade de febre, insuficiéncia renal, anemia
hemolitica, trombocitopenia e alteracdes neurolégicas embora a maioria dos pacientes ndo cursem com a
apresentacédo completa (POLITO MG, et al., 2010; SINIARD RC, et al., 2023).

E uma doenca rara com incidéncia de 5 a 10 casos/1.000.000 de pessoas/ano, sendo sua incidéncia duas
a trés vezes maior em mulheres de 30 a 40 anos de idade. No Brasil, uma coorte que avaliou 60 casos no
periodo de maio de 2018 a maio de 2023, relatou que a mediana de idade foi de 36 anos (IQR 25 -46), sendo
77% mulheres. O estudo brasileiro teve resultado semelhante ao de outras coortes em populacdes
geograficamente distintas, sugerindo que mesmo em localidades diferentes as caracteristicas da PTT se
mantém semelhantes (NOBREGA T, et al., 2023).

Trata-se de enfermidade de alta morbimortalidade, sendo necessario rapido diagnéstico e tratamento
adequado a fim de melhorar o prognéstico dos pacientes. A rapida iniciagdo de plasmaférese pode acarretar
em reducdo da mortalidade de 90% para 10-20%, sendo o tempo de inicio da terapia crucial para obtencéo
de melhores desfechos (SAWLER D, et al., 2020).

Fisiopatologia

A PTT é causada pela deficiéncia da enzima ADAMTS-13, que atua na clivagem dos grandes multimeros
do fator de Von-Willebrand em tamanhos menores, diminuindo sua afinidade pelas plaquetas. Esse fato
resulta em extensa agregacéo e deplecdo plaquetaria, que se acumulam pelo endotélio causando multiplos
trombos (CASTELLANO MEM, et al., 2022; TONACO LC, et al., 2010).

Este fenbmeno ocorre quando o nivel de atividade da ADAMTS-13 esta abaixo de 10%. Na maioria dos
casos, a reducdo da atividade da enzima € de causa adquirida. Em individuos adultos pode ter inimeras
causas. A sindrome hemolitico-urémica, quando causada pela Escherichia coli 0157:H7, interfere na atividade
da ADAMTS-13 por efeito da toxina Shiga em associa¢cdo com o sangramento da disenteria. Autoimunidade
também pode formar anticorpos anti-ADAMTS-13, fato j& identificado em pacientes com IUpus eritematoso
sistémico e sindrome do anticorpo antifosfolipidio. Drogas também ja foram relatadas como indutoras de PTT,
dentre elas o clopidogrel, cliclosporina e tacrolimus. A gravidez é associada a reducédo da atividade da
ADAMTS-13, principalmente quando cursa com sindrome HELLP (hemolysis, elevated liver enzymes and low
plateler count). H4 também uma grande associacéo de infec¢do e PTT, sendo este presente na maioria dos
pacientes diagnosticados com PTT. Entre outras causas podemos citar neoplasias, cirrose, uremia, estados
inflamatorios agudos e coagulagéo intravascular disseminada. (CASTELLANO MEM, et al., 2022; KESSLER
CS, etal., 2012; MARTIN SD, et al., 2021; SCHOFIELD J, et al., 2023; SCULLY M, 2023).

Em uma minoria dos casos (aproximadamente 1% de todos os casos de PTT), hd uma deficiéncia
congénita da ADAMTS-13, sendo causada por uma doenca autossdmica recessiva, sendo, até hoje,
identificadas em torno de 70 mutac¢des genéticas que poderiam causar a doenca (KESSLER CS, et al., 2012).

Quadro clinico e diagnéstico

O diagnostico da PTT representa um desafio na pratica médica devido a sua inespecificidade e
heterogeneidade nas formas de apresentacdo. Os principais sintomas sdo inespecificos como astenia,
anorexia, nausea, vomitos e diarreia. Frequentemente os pacientes com PTT séo diagnosticados com outras
enfermidades como sepse, gastroenterites, ataque isquémico transitério, dentre outros. Os sintomas variam
de acordo com o local de acometimento isquémico causado pelos trombos. As caracteristicas clinicas
apresentadas sdo semelhantes em adultos e criancas e durante a gravidez, com excec¢éo de adultos mais
velhos (>60 anos). A apresentacéo e as caracteristicas clinicas podem ser diferentes em idosos, e isso pode
atrasar o diagndstico, pois podem apresentar maior envolvimento de érgéos e trombocitopenia menos grave
(ROMERO S, et al., 2018; SINIARD RC, et al., 2023).

Existe uma definicdo pela péntade de manifestacdes clinicas, representada por: trombocitopenia, anemia
hemolitica microangiopatica, anormalidades neuroldgicas, insuficiéncia renal e febre abruta. Porém a péntade
completa é vista em uma minoria dos casos. A suspeita clinica deve ocorrer em pacientes que apresentem
trombocitopenia associada a anemia hemolitica microangiopatica, sem outra causa aparente. A doenga
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costuma envolver sistema nervoso central (confusdo mental, cefaleia, dificuldade para falar, fraqueza
transitéria, convulsao) e trato gastrointestinal (dor abdominal, nausea, vomito, diarreia). O envolvimento renal
€ observado na biopsia, mas a leséo renal aguda € incomum (podendo haver proteindria leve e poucas células
ou cilindros). Outros 6rgdos, como o coracao (dor precordial, arritmia, choque cardiogénico), também podem
ser afetados, sendo a elevacdo da troponina um prenuncio de morte precoce, bem como idade avancada e
um nivel muito alto de LDH (lactato desidrogenase) (KESSLER CS, et al., 2012; PASCUAL-IZQUIERDO C,
et al., 2023).

A PTT é um diagnostico de exclusdo de outras possiveis causas de trombocitopenia, como: sindrome
hemolitico-urémica por Escherichia coli produtora de toxina Shiga (STEC-SHU), sindrome antifosfolipidica,
Coagulacao Intravascular Disseminada (CID), sindrome de Evans, drogas e cancer. Os exames laboratoriais
tém um papel fundamental no diagnoéstico, sendo indicado iniciar a investigacdo nos pacientes que
apresentarem a bicitopenia sugestiva de PTT (anemia e trombocitopenia). Exames iniciais incluem
reticuldcitos, lactato desidrogenase (DHL) e bilirrubinas, para definir a origem da anemia. O teste de
antiglobulina direto (TAD), também conhecido como teste de Coombs direto, costuma ser negativo e 0s testes
de coagulacdo sanguinea geralmente sdo normais, pois a hemdlise ocorre intravascular, aumentando
também a quantidade de hemoglobina livre no plasma. Amostras de sangue periférico sao Uteis para analisar
as causas das citopenias, assim como, realizar a confirmagdo morfoldgica da trombocitopenia. Para avaliar
comprometimento cardiaco séo Uteis a dosagem de Pro-BNP e troponina ultrassensivel, assim como a
realizacéo de eletrocardiograma. Na urinalise podemos identificar hematuria e proteindria. O teste de atividade
ADAMTS-13 é importante para o diagnéstico, mas este teste ndo pode ser usado isoladamente, nem a terapia
deve ser adiada enquanto se aguarda os resultados. A deficiéncia grave de ADAMTS-13 é normalmente
observada, embora esse resultado geralmente ndo esteja imediatamente disponivel e ndo seja necessério
para um diagnéstico presuntivo. (LONG B, et al., 2021; ROMERO S, et al., 2018).

O PLASMIC escore foi desenvolvido para avaliar a probabilidade da PTT, embora esta pontuacdo nao
possa substituir o julgamento clinico e ndo possa ser usada para confirmar ou excluir definitivamente o
diagnostico de PTT, pode ser Util para orientar a decisdo de iniciar a terapia enquanto se aguarda os
resultados dos testes ADAMTS-13.

O escore avalia sete parametros: contagem de plaquetas inferior a 30.000/I; creatinina superior a 2mg/dL;
INR (internacional normalized ratio) inferior a 1,5; VCM (volume corpuscular médio) inferior a 90fL; presenca
de hemolise; auséncia de atividade neoplasica e auséncia de transplante de células tronco ou 6érgao sélido).
Para cada item avaliado, atribui-se um ponto. Desta forma, quanto maior a pontuacdo, maior a probabilidade
diagnostica da PTT. A interpretacdo do escore possui trés categorias: 0-4 pontos: baixa probabilidade; 5
pontos: probabilidade intermediaria; 6-7 pontos: alta probabilidade (OLIVEIRA DS, et al., 2019).

Tratamento

A plasmaférese é o tratamento de escolha para a maioria dos casos de PTT e deve ser instituida em
carater de emergéncia quando ocorrer trombocitopenia (com contagens de plaquetas abaixo de 30.000/l),
hemoglobina abaixo de 10g/dl ou reducgéo dos niveis de hemoglobina em 2g/dl. Na plasmaférese, células sao
reinfundidas ao mesmo tempo em que se faz a remocdo do plasma. As principais solu¢des de reposicéo
servem para substituir o plasma removido, mantendo-se o equilibrio volumétrico e oncético. Em uma minoria
dos casos, em que 0s pacientes apresentam sintomas leves e parametros leves de hemolise, pode-se adotar
monitorizacdo e reavaliacdo clinica e laboratorial a cada 4-6 horas, instituindo-se posteriormente a
plasmaférese conforme evolucao do caso. A dosagem de ADAMTS-13, toxina shiga (em caso de suspeita de
SHU por sintomas gastrointestinais), sorologias e teste de gestacdo devem ser sempre realizadas antes de
iniciar a plasmaférese. Enquanto o paciente aguarda o inicio da plasmaférese, pode ser realizada transfuséao
de plasma isento de crioprecipitado (POLITO MG, et al., 2010; ROMERO S, et al., 2018; SUBHAN M; SCULLY
M, 2022).

O tratamento com plasmaférese deve ser mantido até a elucidacao diagnostica, que podera indicar
tratamento complementar com imunossupressor. A terapia com plasmaférese pode ser interrompida quando
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a contagem de plaquetas se mantiver acima de 150.000/I. O Rituximab, anticorpo monoclonal contra CD20,
também ¢é indicado como tratamento complementar para a prevencdo de recaidas e esta associado a
elevagdo da atividade do ADAMTS-13. A dose inicial, ainda ndo totalmente estabelecida, é de 375 mg/m? de
superficie corporal por via intravenosa uma vez por semana, durante quatro semanas consecutivas. Porém,
alguns autores trazem doses mais baixas, embora ainda sem um consenso na literatura, com a justificativa
de que doencas autoimunes tendem a necessitar de doses menores em comparacdo a doencas
linfoproliferativas. Embora seja uma medicacdo bem tolerada, o Rituximab pode causar reacfes
mucocutaneas, imunossupressao prolongada e reativacdo da hepatite B (CASTELLANO MEM, et al., 2022;
CHANDER DP, et al., 2019; CUKER A, et al.,2021; KESSLER CS, et al., 2012; ROMERO S, et al., 2018;
SCULLY M, et al., 2019).

O Caplacizumab, um fragmento de anticorpo monoclonal humanizado (um fragmento bivalente, apenas
de dominio variavel) que se liga ao fator de von Willebrand (VWF) e bloqueia a interagdo do VWF com a
glicoproteina plaquetaria Ib-IX-V (GPIb-1X-V), tem se mostrado eficaz no tratamento da PTT, reduzindo o
tempo até a normalizacdo da contagem do plaquetas, assim como, o tempo, a recorréncia e a mortalidade
em comparacdo ao placebo. Este imunossupressor, é normalmente indicado para pacientes com
apresentagcédo grave, como coadjuvante na terapia inicial. Para quadros leves, ndo se recomenda seu uso
devido a grande maioria dos pacientes melhorar com a terapia tradicional. E também por se tratar de um
tratamento de elevado custo e estar associado a um maior risco de sangramento. A dose de Caplacizumab
estudado foi de 10 mg por via intravenosa no primeiro dia de tratamento, seguida de 10 mg por via subcutanea
no primeiro dia apés a plasmaférese e continuado uma vez por dia por via subcutanea durante 30 dias ap6s
a interrupcéo da plasmaférese. A descontinuacdo é baseada em um aumento na atividade da ADAMTS-13
acima de 20 a 30% (CUKER A, et al., 2021).

Nos casos de PTT adquirida € recomendando a corticoterapia. Acredita-se que os glicocorticoides
aceleram a recuperac¢ao do quadro clinico porque reduzem a producéo do auto anticorpo inibidor do ADAMTS-
13, por mecanismos semelhantes aos de outras doencas autoimunes. Outros efeitos, como a redugéo da
producédo de citocinas ou a diminuicdo da depuragdo de ADAMTS-13 mediada por autoanticorpos, também
podem contribuir. Indica-se uso de metilprednisolona endovenosa em dose de 1mg/kg/dia, dividida em 3
vezes ao dia.

Em casos de apresentacéo clinica grave, cursando com sintomas neuroldgicos, é indicada dose de 1g/dia
de metilprednisolona endovenosa, nos primeiros trés dias. A transfusdo de plaquetas deve ser evitada em
pacientes com PTT. Pode ser ponderada quando a contagem de plaquetas € muito baixa e acarreta em risco
de morte por hemorragia ou conforme a necessidade de realizar procedimentos invasivos. Deve-se avaliar e
ponderar 0s riscos e 0s beneficios da terapia transfusional e a conduta deve ser individualizada (GALSTYAN
GM, et al.,, 2021; ROMERO S, et al., 2018).

ApOs o paciente responder ao tratamento inicial, deve ser monitorizado a fim de identificar recidivas do
guadro de purpura trombocitopénica trombética. Aproximadamente metade dos pacientes evoluem com
recidiva do quadro apés o tratamento, especialmente aqueles que ndo foram tratados com imunossupressor.
A maioria dos pacientes apresentam recidiva na primeira semana apés término do tratamento com
Caplacizumab. No primeiro més, deve-se acompanhar semanalmente a contagem de plaquetas e da atividade
da ADAMTS-13: uma reducéo de contagem das plaquetas inferior a 150.000/l ou da atividade da ADAMTS-
13 inferior a 20%, em paciente sintomatico, sugere recidiva da PTT. Contagem de plaquetas inferior a
100.000/1 indicam internacdo hospitalar e investigacdo imediata. Conforme evolucdo e estabilidade
laboratorial a monitorizacao pode ser espagada, mantendo acompanhamento com hematologista ao longo do
primeiro ano apdés tratamento para PTT. Nos pacientes em que for diagnosticada a recidiva deve-se
prontamente reiniciar plasmaférese, corticoterapia e Rituximab. Em pacientes com mdltiplas recidivas, indica-
se o tratamento continuo com Rituximab. Em casos refratarios ao tratamento continuo, pondera-se
esplenectomia e troca do imunossupressor. A mortalidade da recidiva € menor que a do episédio inicial,
devido ao paciente apresentar resposta ao tratamento instituido e demorar menos para se estabelecer o
diagnéstico. Além do risco da recidiva, 0s pacientes devem ser observados quanto ao risco de complicagfes
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no longo prazo, que podem se apresentar como cardiopatias, hepatopatias, transtorno depressivo maior,
declinio cognitivo e hipertensédo (CUKER, A, et al., 2021; LIM W, et al., 2015).

A purpura trombocitopénica trombotica envolve a deficiéncia de uma protease chamada ADAMTS-13,
responsavel pela clivagem dos multimeros do fator de Von-Willebrand (FvW), observando dessa forma FvW
gigantes, que na vigéncia de estimulo ainda nao totalmente elucidado, reagem com as plaquetas circulantes
levando a trombose e injaria endotelial. Caracterizada por trombos arteriolares ricos em plaquetas que
causam isquemia de 6rgaos e produzem anormalidades neurolégicas, disfuncdo renal, trombocitopenia e
anemia hemolitica microangiopatica. A paciente classica é a mulher adulta com quadro inicial de dor
abdominal, nausea, vémitos, que depois evolui para anemia hemolitica microangiopatica, plaguetopenia e
manifestacdes neuroldgicas, sendo estes os trés achados mais comuns. Associados a estes sintomas, podem
ocorrer febre e leséo renal completando a péntade classica. Os achados laboratoriais sdo anemia hemolitica
microangiopatica, com presenca de esquizécitos, leucocitose e plaquetopenia (<50 mil/mm3) com provas de
coagulacdo normais. A apresentagdo clinica € variada, sendo importante destacar que nem todos os
pacientes com PTT apresentam todas as manifesta¢gdes descritas, exigindo um diagndstico presuntivo rapido
e eficaz. Outro exame atualmente sendo estudado é a dosagem da atividade sérica da ADAMTS-13. A
deficiéncia grave de ADAMTS-13 (atividade menor que 10%) apoia o diagnéstico clinico de PTT e confirma o
diagnostico em um paciente com anemia hemolitica microangiopatica e trombocitopenia sem outra causa
Obvia. Contudo, o inverso nem sempre é verdadeiro, a atividade da ADAMTS-13 maior ou igual a 10% nao
elimina a possibilidade de PTT em individuos com alta probabilidade baseado nas caracteristicas clinicas
(CASTELLANO MEM, et al., 2022; HANSEN DL, et al., 2021; PREVEL R, et al., 2019).

A esséncia do tratamento é ndo transfundir plaguetas. Enquanto aguarda-se o inicio da terapia com
plasmaférese pode-se infundir plasma fresco congelado para diluir os fatores patogénicos do plasma do
paciente. A plasmaférese pode ser realizada diariamente até que a contagem de plaquetas esteja hormal e
os sinais de hemdlise tenham se resolvido por pelo menos dois dias consecutivos. A intengdo com este
procedimento € repor as enzimas que sdo deficientes nos individuos com PTT, além de retirar os multimeros
de Fator de von Willebrand, levando a remissdo da doencga que ocorre em cerca de 80 a 90% dos casos.
Além disso, os corticoides podem ser utilizados como adjuvantes no tratamento (dose imunossupressora ou
pulsoterapia), assim como outros imunossupressores em estudo: Rituximab e Caplacizumab. Recidivas sdo
comuns, normalmente nos primeiros trinta dias (em torno de 25-45%), mais frequentes quando ocorre
deficiéncia grave de ADAMTS-13 ou naqueles pacientes que nado foram tratados com imunossupressor.
Dessa forma, sabe-se que a purpura trombocitopénica trombdética € uma emergéncia médica que requer
rapida identificacdo e tratamento afim de evitar suas complicacdes sistémicas (PREVEL R, et al., 2019;
ROMERO S, et al., 2018).

CONSIDERACOES FINAIS

A purpura trombocitopénica trombética é uma sindrome que engloba a associacdo de anemia hemolitica
microangiopatica e pUrpura trombocitopénica. O diagnéstico da PTT representa um desafio na pratica médica
devido a sua inespecificidade e heterogeneidade nas formas de apresentacdo. Existe uma definicdo pela
péntade de manifestacbes clinicas, representada por: trombocitopenia, anemia hemolitica microangiopatica,
anormalidades neurolégicas, insuficiéncia renal e febre abruta. Porém a péntade completa é vista em uma
minoria dos casos, sendo portando um diagnostico de exclusdo de outras possiveis causas de
trombocitopenia. Trata-se de uma emergéncia médica, com necessidade de rapido diagnéstico e tratamento,
devendo o médico estar atento a suspeicao clinica da doenca.
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