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Purpura trombocitopénica trombotica:
dois relatos de caso

Thrombotic thrombocytopenic purpura: two
cases report

Resumo

A putrpura trombocitopénica trombética (PTT) é uma doenga rara e
fatal que deve ser diagnosticada e tratada rapidamente, para que a melhor
resposta terapéutica seja obtida. Estudos recentes indicam que o progndstico
é favoravelmente influenciado pela terapia com plasmaférese, o que reduz a
mortalidade de 90 para 20%. No presente estudo, foram avaliados dois ca-
sos. No primeiro caso, apds oito sessdes de plasmaférese, houve melhora no
quadro. A plasmaférese com reposi¢do de plasma pobre em crioprecipitado,
em associacdo ao tratamento padréo, foi uma estratégia eficaz no tratamen-
to; e hoje, a paciente encontra-se em remissido completa. No segundo caso,
no quarto dia, ap6s o inicio do tratamento, a paciente evoluiu com quadro
neuroldgico (acidente vascular cerebral) vindo a ¢ébito. Se néo for tratada, a
PTT ¢é quase sempre fatal; com tratamento, mais da metade dos individuos
sobrevive. Embora possa ocorrer como um unico episodio isolado, os indi-
viduos que apresentaram esse disturbio devem ser monitorados com exames
de sangue e exames fisicos durante vérios anos, uma vez que, recaidas subitas,

que exigem tratamento, nao sao incomuns.
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Abstract

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is a rare severe disease
that must be diagnosed and treated quickly so that the best therapeutic res-
ponse is obtained. Recent studies indicate that the prognosys is influenced
favorably by plasmaferesis, which reduces the mortality from 90 to 20%. In
the first case, after eight plasmaferisis sections, there was improvement in the
clinical condition .In the second case, at the fourth day, after the beginning
of the treatment, the patient evolved to a neurological presentation (cerebral
vascular accident), and reaching death. If not treated, the TTP is usually fatal;
with treatment, more than half survive. Although it can occur as a single iso-
lated episode, the individuals that show this disorder must be monitored with
blood and physical tests during several years because sudden relapses aren't

unusual and require treatment.
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1 Introducao

A Purpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT)
foi descrita pela primeira vez em 1924, por Moschcowitz,
e caracteriza-se clinicamente por uma péntade classi-
ca constituida por trombocitopenia, anemia hemolitica
microangiopatica, febre, disfun¢do neurolédgica e renal
(RETORNAZ et al.,, 2000; SADLER, et al., 2004; SAN-
CHO et al., 2005, TONACO et al., 2010). Outros sinto-
mas incluem a ictericia, hematdria, proteinuria, fraqueza,
adinamia, dor abdominal e ritmos cardiacos anormais
(SADLER, 2006; TONACO et al.,, 2010). E uma doenca
rara (5-10 casos/1.000.000 de pessoas/ano), sendo pre-
dominante na idade adulta, com pico de incidéncia na
terceira década de vida e em relagdo ao género feminino/
masculino de 3:2 (RETORNAZ et al., 2000; PESSEGUEI-
RO; PIRES, 2005).

O principal mecanismo (descrito pela primeira
vez por Moake na década de 1980) implicado na etiopa-
togénese da PTT ¢é a deficiéncia ou inibigdo (congénita ou
adquirida) da metaloproteinase (ADAMTS13) responsa-
vel pela degradagdo dos polimeros de fator de von Wille-
brand (FvW), ocasionando a presenca desses polimeros
na microvasculatura do organismo e trombos ricos em
plaquetas. A deficiéncia de ADAMTS13, descrita em 2001
por Zheng e colaboradores, pode ser congénita, secunda-
ria @ muta¢do do gene dessa enzima ou mais comumente
devido & presen¢a de autoanticorpos circulantes anti-
ADAMTS13 (MOAKE et al., 1982; ALMEIDA NETO, et
al, 2008). Outros mecanismos envolvidos na etiopatogé-
nese da PTT incluem lesdo endotelial (imunocomplexos,
anticorpos, toxinas ou diretamente por microrganismos),
predisposicdo genética, deficiéncia de substancias antia-
gregantes (prostaciclina) e diminui¢do da produgdo de
oxido nitrico (FURLAN et al., 1998; TSAI; LIAN, 1998;
PESSEGUEIRO; PIRES, 2005).

O tratamento mais eficaz consiste na troca do
plasma, processo denominado plasmaférese. Esse pro-
cedimento diminui a mortalidade de mais de 90% para
menos de 20% devido a corre¢io da deficiéncia da
ADATMS13, bem como remogio de autoanticorpos pa-
togénicos e citocinas endotélio-estimulantes (ALMEIDA
NETO et al., 2008; TONACO et al., 2010).

2 Relato dos casos

2.1Caso 1

Paciente do género feminino, 22 anos, procedente
da Bahia, submetida & cesariana de trigémeos, em 22 de
agosto de 2006, no Hospital de Base de Brasilia, evoluiu
com distensdo abdominal microangiopatica, ictericia, fe-
bre, choque hipovolémico e alteragdo do nivel de consci-
éncia. Os exames laboratoriais mostraram DHL de 8.598
U/L, contagem de plaquetas de 34 x 10°L, hemoglobina
de 8,2 g/dL e no distendido de sangue periférico, a pre-
senga de 43% de eritrocitos fragmentados. Foi indicado
tratamento padrdo para PTT, associados a sessdes de
plasmaférese, realizadas diariamente com troca de duas
volemias plasmaticas e substitui¢do com plasma pobre
em crioprecipitado. Logo apds o inicio da 1* sessdo, a
paciente necessitou de entubagdo orotraqueal e ventila-
¢d0 mecénica. Apds oito sessdes de plasmaférese, houve
melhora no quadro neuroldgico, elevagdo do numero
de plaquetas para 215 x 10°/L e diminui¢do do nivel de
LDH para 867 U/L, quando foram suspensas as sessdes
de plasmaférese, sendo mantido apenas plasma pobre em
crioprecipitado. Atualmente, a paciente apresenta-se em

remissao completa.

2.2Caso 2

Paciente do género feminino, 28 anos, proceden-
te de Bahia, procurou atendimento médico no Hospital
de Base de Brasilia em 16 de setembro de 2008, apresen-
tando dispneia e lesdes do tipo petequiais disseminadas
pelos membros superiores. Ao exame laboratorial foram
visualizados multiplos esquizdcitos em sangue periférico
associados a anemia microangiopética e plaquetopenia
associada a febre. Os exames laboratoriais mostraram
DHL de 4676 UI/L, contagem de plaquetas de 25,9 x
10°/L, hemoglobina de 3,27 g/dL e hematécrito de 19,4%.
Foi indicado tratamento padrdo para PTT, associado a
sessOes de plasmaférese, realizadas diariamente com tro-
ca de uma volemia plasmatica e substitui¢do por plasma
fresco congelado. Apds o inicio do tratamento, a paciente
manteve quadro clinico e hemodinamico estaveis nos pri-
meiros quatro dias. Os exames laboratoriais mostraram
HDL de 2456 UI/L, contagem de plaquetas de 63 x 10°/L,
hemoglobina de 7,6 g/dL e hematécrito de 22,6%; porém,
a paciente evoluiu com agitacdo e desorientagdo apresen-
tando hematémese. Algumas horas apos, encontrava-se

em estado grave, com nivel de consciéncia rebaixado,
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com episddios de agitagio psicomotora, apresentando
ainda diurese com hematuria, multiplos hematomas pelo
corpo, taquicardia e pressdo arterial inaudivel. Evoluiu
com quadro neuroldgico (acidente vascular cerebral),

vindo a 6bito.

3 Discussao

A PTT é uma sindrome caracterizada pela pre-
sen¢a de anemia hemolitica microangiopética, sintomas
neuroldgicos, trombocitopenia, insuficiéncia renal e fe-
bre (NEILD, 1998; DE LA RUBIA et al.,, 1999; NABHAN,
KWANN, 2003; ALLFORD et al., 2003). Cerca de 40%
dos pacientes apresentam todos esses sinais/sintomas
(LARA Jr. et al., 1999).

No distendido de sangue periférico, geralmente
ocorre a presenca de hemadcias fragmentadas (esquistoci-
tos) e aumento na contagem de reticuldcitos. Nos exames
laboratoriais, podemos observar o aumento dos niveis
séricos da enzima lactato-desidrogenase (DHL), como
marcador de isquemia tecidual e atividade hemolitica, e
diminui¢do do nimero de plaquetas (trombocitopenia)
(NEILD, 1998; GEORGE, 2006). Sinais e sintomas de
trombocitopenia incluem hemorragia gastrointestinal e
do trato urinario e petéquias, (MASON, 2007).

O diagndstico e a terapéutica precoce da PTT sdo
essenciais para a sobrevivéncia do paciente (LUTZKY et
al., 2004). O tratamento com plasmaférese vem sendo
empregado a fim de diminuir a mortalidade e a morbida-
de e deve ser iniciado dentro de 24 horas ap6s o diagnds-
tico do quadro de PTT. A quantidade de plasmaféreses
necesséria é extremamente variada. Sua frequéncia pode
ser reduzida quando houver aumento na contagem de
plaquetas e diminui¢do no nivel sérico da enzima DHL
(LUTZKI, 2004; ALMEIDA NETO et al., 2008;).

No primeiro caso, a plasmaférese com reposigio
de plasma pobre em crioprecipitado, em associagdo ao
tratamento padrao, foi uma estratégia eficaz no tratamen-
to; e hoje, a paciente encontra-se em remissdo completa.
A gravidez representa uma importante causa de PTT, de-
vido a uma redugéo da expressividade endotelial de mo-
léculas de ADAMTS-13 (GERTH et al., 2009; KATO et
al., 2009). O evento raramente acontece no primeiro tri-
mestre, sendo mais comum no periodo periparto (SHAR-
MA et al., 2008; KATO et al., 2009).

No segundo caso, apesar do aumento da contagem
de plaquetas e da diminui¢do do nivel de DHL, a paciente

evoluiu com acidente vascular cerebral, vindo a dbito.

O Comité Britanico de Hematologia e as associa-
¢Oes internacionais de bancos de sangue e aférese esta-
belecem o tratamento da PTT com base na plasmaférese
didria, com troca de 1 a 1,5 vezes da volemia, até que os
niveis de plaquetas estejam acima de 15 x 10°e o DHL em
niveis normais (GEORGE, 2006). Infere-se que o uso de
plasma pobre em crioprecipitado e a troca de duas vole-
mias plasmaticas/dia podem ter influenciado na boa evo-
lugdo do primeiro caso em relagdo ao segundo caso, visto
que a reposi¢do com plasma pobre em crioprecipitado,
que nio contém os multimeros do fator de Von Wille-
brand e a intensificagdo dos procedimentos de plasmafé-
rese, podem trazer beneficios clinicos (ALMEIDA NETO
et al, 2008).

4 Conclusao

Concluindo, o uso de plasmaférese terapéutica,
com troca de duas volemias/dia com plasma pobre em
crioprecipitado, foi efetivo na obtengao de remissdo com-
pleta na paciente do primeiro caso. Embora a PTT possa
ocorrer como um episodio unico e isolado, os individuos
que apresentaram esse distirbio devem ser monitorados
com exames de sangue e exames fisicos durante varios

anos, uma vez que, recaidas subitas, que exigem trata-

mento, ndo sao incomuns.
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