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RESUMO

Introducdo: A Trombocitopenia imune (PTI) € um disturbio hematolégico autoimune
caracterizado pela destruicdo prematura de plaquetas, resultando em maior risco de eventos
hemorrégicos. Acomete principalmente criancas, com incidéncia anual estimada entre 4,1 e 9,5
casos por 100.000. A prevaléncia é maior entre 1 e 5 anos, com leve predominio no sexo
masculino, tornando-se equitativa na adolescéncia. A mortalidade é inferior a 5%, geralmente
associada a hemorragias no sistema nervoso central ou trato gastrintestinal, especialmente em
pacientes com plaquetas abaixo de 10.000/mm3 e refratarios ao tratamento. Objetivo: Analisar
um caso clinico atipico de uma crianga diagnosticada com PTI. Metodologia: Trata-se de um
relato de caso acompanhado no Pronto Atendimento do Hospital Infantil Arlinda Marques, em
Jodo Pessoa - PB. Para embasar a discussdo, foi realizada uma reviséo narrativa da literatura na
plataforma PubMed, utilizando os descritores ™ "Children” e "Purpura, Thrombocytopenic,
Idiopathic™, cruzados entre si a partir do operador booleano AND. A busca seguiu critérios de
incluséo e exclusédo previamente definidos. Discussao: O diagnostico da PTI é estabelecido por
meio da exclusdo de outras doencas hematologicas, sendo fundamental a anamnese detalhada,
0 exame fisico e a contagem plaquetéaria inferior a 100.000/mm3. O tratamento varia conforme
a gravidade do quadro: casos leves sdo manejados com observacéo, enquanto casos moderados
e graves necessitam de terapia com imunoglobulina intravenosa e corticosteroides. Pacientes
refratarios podem requerer terapia combinada com imunoglobulina intravenosa +
corticosteroides em doses altas, imunossupressores, agonistas do receptor de trombopoetina,
esplenectomia ou rituximabe. Conclusdo: O caso relatado exemplifica a apresentacao clinica
da PT1 em um lactente, caracterizada por trombocitopenia grave e manifestagfes hemorragicas
cuténeas e mucosas. O diagndstico foi estabelecido apds a exclusdo de outras causas, € a
paciente apresentou uma resposta favoravel a pulsoterapia com imunoglobulina intravenosa.

Palavras-chave: Trombocitopenia Imune, Criangas, Diagnostico, Tratamento.



ABSTRACT

Introduction: Immune Thrombocytopenia (ITP) is an autoimmune hematological disorder
characterized by the premature destruction of platelets, resulting in an increased risk of
hemorrhagic events. It primarily affects children, with an estimated annual incidence of
between 4.1 and 9.5 cases per 100,000. The prevalence is highest between the ages of 1 and 5,
with a slight male predominance, which becomes equitable in adolescence. Mortality is less
than 5%, generally associated with hemorrhages in the central nervous system or
gastrointestinal tract, especially in patients with platelet counts below 10,000/mm3 who are
refractory to treatment. Objective: To analyze an atypical clinical case of a child diagnosed
with ITP. Methodology: This is a case report followed at the Emergency Department of the
Arlinda Marques Children's Hospital in Jodo Pessoa - PB. To support the discussion, a narrative
literature review was conducted on the PubMed platform, using the descriptors "Children" and
"Purpura, Thrombocytopenic, Idiopathic,” cross-referenced with the Boolean operator AND.
The search followed predefined inclusion and exclusion criteria. Discussion: The diagnosis of
ITP is established by excluding other hematological diseases, requiring a detailed medical
history, physical examination, and a platelet count below 100,000/mm3. Treatment varies
according to the severity of the condition: mild cases are managed with observation, while
moderate and severe cases require therapy with intravenous immunoglobulin and
corticosteroids. Refractory patients may require combination therapy with high-dose
intravenous immunoglobulin + corticosteroids, immunosuppressants, thrombopoietin receptor
agonists, splenectomy, or rituximab. Conclusion: The reported case exemplifies the clinical
presentation of ITP in an infant, characterized by severe thrombocytopenia and cutaneous and
mucosal hemorrhagic manifestations. The diagnosis was established after excluding other
causes, and the patient showed a favorable response to pulse therapy with intravenous
immunoglobulin.

Keywords: Immune Thrombocytopenia, Children, Diagnosis, Treatment.



RESUMEN

Introduccion: La Trombocitopenia Inmune (TPI) es un trastorno hematoldgico autoinmune
caracterizado por la destruccion prematura de plaquetas, lo que resulta en un mayor riesgo de
eventos hemorrégicos. Afecta principalmente a nifios, con una incidencia anual estimada de
entre 4,1 y 9,5 casos por 100.000. La prevalencia es mayor entre 1 y 5 afios, con un ligero
predominio en el sexo masculino, que se iguala en la adolescencia. La mortalidad es inferior al
5%, generalmente asociada a hemorragias en el sistema nervioso central o el tracto
gastrointestinal, especialmente en pacientes con plaquetas por debajo de 10.000/mm?3 y
refractarios al tratamiento. Objetivo: Analizar un caso clinico atipico de un nifio diagnosticado
con TPI. Metodologia: Se trata de un reporte de caso seguido en el Servicio de Urgencias del
Hospital Infantil Arlinda Marques, en Jodo Pessoa - PB. Para fundamentar la discusion, se
realiz6 una revision narrativa de la literatura en la plataforma PubMed, utilizando los
descriptores "Children" y "Purpura, Thrombocytopenic, Idiopathic”, cruzados entre si con el
operador booleano AND. La busqueda siguio criterios de inclusion y exclusion previamente
definidos. Discusion: El diagnostico de la TPI se establece mediante la exclusion de otras
enfermedades hematoldgicas, siendo fundamentales la anamnesis detallada, el examen fisico y
un recuento de plaquetas inferior a 100.000/mm3. El tratamiento varia segun la gravedad del
cuadro: los casos leves se manejan con observacion, mientras que los casos moderados y graves
necesitan terapia con inmunoglobulina intravenosa y corticosteroides. Los pacientes
refractarios pueden requerir terapia combinada con inmunoglobulina intravenosa +
corticosteroides en dosis altas, inmunosupresores, agonistas del receptor de trombopoyetina,
esplenectomia o rituximab. Conclusion: El caso reportado ejemplifica la presentacion clinica
de la TPl en un lactante, caracterizada por trombocitopenia grave y manifestaciones
hemorragicas cutaneas y mucosas. El diagndstico se establecid tras la exclusion de otras causas,
y la paciente presentd una respuesta favorable a la terapia de pulso con inmunoglobulina
intravenosa.

Palabras clave: Trombocitopenia Inmunitaria, Nifios, Diagnostico, Tratamiento.
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1 INTRODUCAO

A Trombocitopenia imune (PTI), também denominada purpura trombocitopénica
idiopatica autoimune, consiste em um distarbio hematoldgico caracterizado pela reducdo do
namero de plaquetas (< 150.000/microL), comprometendo a hemostasia e, consequentemente,
aumentando o risco de eventos hemorragicos (Queiroz et al., 2022). A nomenclatura da doenca
deriva de suas principais caracteristicas: purpura, devido a presenca de equimoses arroxeadas
ou avermelhadas na pele; trombocitopénica, em razéo da reducdo na quantidade de plaquetas
circulantes; e idiopatica, por ndo haver uma etiologia estabelecida (Alves et al., 2021).

Embora os mecanismos da PTI ainda ndo sejam totalmente esclarecidos, sabe-se que
sua patogénese envolve a producédo de autoanticorpos, que se ligam aos receptores da membrana
plaquetaria, marcando-as para destruicdo pelo sistema reticulo-endotelial do bacgo (Silveira,
2018; Thakre; Gharde; Raghuwanshi, 2023).

A PTI é uma das principais causas de plaquetopenia na populagdo pediatrica, com
incidéncia anual de 4,1-9,5 casos por 100 mil criancas (Kistangari e McCrae, 2013). Esse
numero possivelmente estd subestimado, pois é calculado com base em pacientes que
apresentam trombocitopenia sintomatica, em especial aqueles que requerem hospitalizacdo. A
doenca € mais prevalente na faixa etaria de 1 a 5 anos, com leve predominio no sexo masculino,
enquanto, na adolescéncia, a distribuicdo entre os sexos torna-se equitativa (Kistangari e
McCrae, 2013). A mortalidade da PTI € inferior a 5% e ocorre, em geral, por hemorragias no
sistema nervoso central ou trato gastrintestinal em pacientes refratarios a corticosteroides e
esplenectomia, com trombocitopenia grave e plaquetas abaixo de 10.000/L (Lorenzi, 2015).

A PTI tem causa desconhecida na maioria dos casos (PTI primaria), mas também pode
ser secundaria a condices como doencas autoimunes prévias, infeccbes, deficiéncias
imunoldgicas ou uso de medicamentos. A PTI priméaria pode ser classificada conforme a faixa
etaria acometida (infantil ou adulta) e de acordo com o tempo de evolugdo, sendo dividida em
recentemente diagnosticada (até 3 meses), persistente (de 3 a 12 meses), cronica (acima de 12
meses) e grave, quando ha sangramento que requer intervencdo imediata ou necessidade de
tratamento adicional (Brasil, 2020).

Trata-se de uma condi¢éo benigna e autolimitada, com alta taxa de recuperacao (Queiroz
et al., 2022). Estudos indicam que aproximadamente 60% das criangas com PTI recém-
diagnosticada tiveram uma infeccdo viral no més anterior ao inicio dos sintomas (Zeller et al.,

2005). Entre os virus mais frequentemente associados estdo Epstein-Barr, influenza, varicela-
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z6ster e human immunodeficiency virus (HIV), além de relatos recentes que sugerem uma
possivel relacdo com a COVID-19 (Tsao; Chason; Fearon, 2020).

Arelacdo entre a vacinagdo e PTI também tem sido estudada, embora os casos relatados
sejam raros (Russo et al., 2024). A vacina triplice viral, que protege contra sarampo, caxumba
e rubéola, tem um risco muito baixo de associacdo com a PTI, estimado em 2,6 casos por
100.000 doses administradas. Outras vacinas, como as de varicela, hepatite A, pneumococo e
tétano-difteria-coqueluche acelular, também foram relacionadas a relatos esporadicos,
especialmente em criancas mais velhas. Contudo, ndo ha comprovacgéo causal, em virtude do
pequeno nimero de casos e da presenca de possiveis fatores de confuséo (O'leary et al., 2012).
A trombocitopenia secundéria a vacinacdo contra a COVID-19 tem sido descrita como um
evento extremamente raro, necessitando de mais estudos para melhor compreensdo dessa
associacdo (Morais e Cruz, 2021).

As manifestacOes clinicas tipicas da PTI incluem petéquias, equimoses e sangramentos
MUuCO0Ss0S, COMO gengivorragia, epistaxe e hemorragias no trato urinario e digestivo (Rosa et al.,
2022). A gravidade do sangramento esta diretamente relacionada a contagem de plaquetas,
sendo mais expressiva quando 0s niveis estdo abaixo de 20.000/mms3. Embora rara, a
hemorragia intracraniana representa uma das complicagcdes mais graves da PTI, ocorrendo em
cerca de 0,5% dos casos (Abrahamson et al., 2009; Arnold, 2013; Brasil, 2020; Queiroz et al.,
2022). As manifestacOes orais geralmente sdo os primeiros sinais da PTI, sendo o sangramento
gengival um achado bastante comum, ocorrendo, sobretudo, apds traumas minimos, como
escovacdo dentaria e uso do fio dental, além de atividades rotineiras, como mastigacao e
degluticéo (Bansal et al., 2017; Byatnal et al., 2013).
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2 JUSTIFICATIVA

A tomada de decisdo sobre a conduta terapéutica na PTI representa um desafio para 0s
profissionais de salde, sobretudo diante da escassez de dados epidemiolégicos no Brasil e da
auséncia de exames especificos para seu diagnostico (Costa et al., 2022). A inexisténcia de
marcadores laboratoriais definitivos torna necessario um diagndéstico baseado na exclusdo de
outras patologias, 0 que pode retardar a definicdo da conduta mais adequada (Brasil, 2020).

Outro fator limitante refere-se a caréncia de evidéncias de alto nivel, como ensaios
clinicos randomizados, o que dificulta a padronizacdo terapéutica e resulta em uma ampla
variedade de abordagens clinicas. As diretrizes atuais, formuladas por sociedades de
hematologia, fundamentam-se majoritariamente em consenso de especialistas, o que reforca a
incerteza no manejo da doenca (Russo et al., 2024).

Nesse sentido, diante das lacunas ainda existentes no manejo da PTI em criancas e das
possiveis complicacBes decorrentes de um diagndstico tardio ou de uma abordagem terapéutica
inadequada, justifica-se a presente pesquisa. Este trabalho tem como proposito reunir e
sintetizar as evidéncias atuais a respeito dessa doenca, de modo a constituir um recurso
consultivo para profissionais de saude, em especial médicos pediatras.

Ao oferecer subsidios para o planejamento do cuidado, a elaboracdo de protocolos
clinicos e a criagdo de materiais de orientacdo, esta pesquisa podera contribuir para o manejo

mais qualificado e sistematizado da PTI na infancia.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo geral

Analisar um caso clinico atipico de uma crianga diagnosticada com PTI.

3.2 Objetivos especificos

a) ldentificar os critérios diagnosticos da PTI, incluindo exames laboratoriais e diagnéstico

diferencial com outras doengas hematologicas.
b) Conhecer as principais abordagens terapéuticas da PTI pediétrica.

c) Correlacionar os achados clinicos, laboratoriais e a resposta terapéutica do caso relatado

com as evidéncias da literatura cientifica
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4 METODOLOGIA

4.1 Tipo de pesquisa, bases de dados e estrategias de busca

O presente trabalho consiste em um relato de caso sobre a PTI na infancia. O estudo tem
como objetivo descrever detalhadamente um caso clinico de PTI em criancga, enfatizando seus
aspectos diagndsticos e terapéuticos. Para fundamentar a discussao do relato, foi realizada uma
revisdo narrativa da literatura utilizando artigos cientificos disponiveis na PUBMED. Além
disso, empregou-se 0 ‘‘Protocolo clinico e diretrizes terapéuticas da parpura trombocitopénica
idiopatica’’ disponibilizado pelo Ministério da Saude do Brasil.

A pergunta norteadora do estudo foi: "Quais sdo as caracteristicas clinicas, 0s critérios

diagnosticos e as abordagens terapéuticas da PTI em criangas?"
A pesquisa foi estruturada com base na estratégia PICOTS, definida da seguinte forma:

e P (Populacéo): Criancas diagnosticadas com PTI.

e | (Intervencdo): Estratégias de diagnostico e tratamento utilizadas.

e C (Comparacao): Analise comparativa entre os achados do caso clinico e a literatura
cientifica.

e O (Outcomes): Evolucdo clinica do paciente e resposta ao tratamento.

e T (Tempo): O periodo de busca e revisdo da literatura compreendeu de dezembro de
2024 a fevereiro de 2025.

e S (Setting): Desenho metodolégico combinando relato de caso clinico e revisao

narrativa da literatura.

A estratégia de busca foi elaborada para identificar artigos cientificos com informagdes
relevantes sobre a PTI na infancia, empregando os Descritores em Ciéncias da Saude e 0s
Medical Subject Headings (DeCS/MeSH), incluindo “Criancas/Children” e "Pdrpura
Trombocitopénica Idiopatica/ Purpura, Thrombocytopenic, ldiopathic" combinados com o
operador booleano AND (Figura 1).
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Figura 1 — Estratégia de busca da pesquisa

Purpura,
Thrombocytopenic,
Idiopathir Children
AND
{Purpurz Trombocitopénica B
Idiopética) (Crizngas)

Fonte: elaborado pela prépria autora (2025).

4.2 Critérios de inclusao e excluséo

Os critérios de inclusdo adotados para este estudo foram artigos publicados entre 2015
e 2025, com acesso aberto, redigidos em portugués ou inglés e disponiveis em periodicos
cientificos reconhecidos (excluindo-se trabalhos publicados apenas em anais de eventos). Além
disso, os artigos deveriam apresentar no titulo ou no resumo uma combinagdo dos descritores
selecionados, relacionados a PTI na infancia. Foram considerados relatos de caso, artigos de
revisdo (narrativa, integrativa ou sistematica) e estudos observacionais que abordassem
aspectos clinicos, diagndsticos e terapéuticos da PTI.

Quanto aos critérios de exclusdo, foram eliminados trabalhos duplicados; estudos cujo
foco principal ndo fosse a PTI, mas outras doencas hematoldgicas; e artigos como informacdes

pouco claras ou sem apresentacédo de resultados.

4.3 Analise dos dados

Os dados coletados foram organizados em categorias tematicas, de modo a favorecer a
apresentacdo e a discussdo do caso clinico estudado. As informacdes foram divididas nas
seguintes categorias: (1) Aspectos relacionados ao diagnéstico da PTI pediétrica; (2) Aspectos

relacionados ao tratamento da PTI pediatrica.
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5 RELATO DE CASO

M.F.X., lactente do sexo feminino, com 4 meses e 27 dias de vida, foi admitida no
Pronto Atendimento do Hospital Infantil Arlinda Marques em Jodo Pessoa, em 06/01/2025,
com queixa materna de aparecimento subito de lesbes petequiais disseminadas pelo corpo,
iniciadas no mesmo dia. A mée negava sintomas associados, como febre, diarreia, vomitos,
tosse ou sinais de infeccdo respiratoria. A paciente ja era acompanhada regularmente pelo
servico de follow-up da unidade em razdo de prematuridade extrema, decorrente de parto
gemelar ocorrido com 29 semanas de idade gestacional. No periodo neonatal, apresentou
plaguetopenia com necessidade de transfusdo de concentrado de plaquetas nos primeiros dias
de vida. A mée relatava ainda histdria gestacional de sifilis tratada.

No exame fisico inicial, a paciente apresentava-se em regular estado geral,
normocorada, hidratada, eupneica, afebril e hemodinamicamente estavel. Observavam-se
multiplas petéquias distribuidas nos membros superiores e inferiores, além de sufusdes
hemorragicas em mucosa oral. O abdome globoso, flacido e indolor a palpacdo, sem
visceromegalias ou massas perceptiveis. O tbnus muscular estava diminuido de forma difusa,
mas os reflexos neuroldgicos de tronco cerebral (RNC) estavam presentes. Ndo foram
identificadas linfonodomegalias periféricas.

Os exames laboratoriais evidenciaram plaquetopenia grave, com contagem de plaquetas
de 16.000/mms3, anemia moderada com hemoglobina de 8,3 g/dL e hematdcrito de 24,1%. A
dosagem de bilirrubinas revelou bilirrubina total de 5,3 mg/dL, com predominio da frag&o direta
(3,1 mg/dL), sugerindo padrdo colestatico. O coagulograma encontrava-se dentro dos limites
de referéncia. Diante da trombocitopenia isolada, sem evidéncias de infec¢do sistémica ou
outras causas secundarias aparentes, aventou-se o diagndstico de trombocitopenia imune, sendo
solicitado parecer da hematologia e indicada a internagdo hospitalar para vigilancia clinica e
definicdo terapéutica.

No dia seguinte (07/01/2025), a paciente manteve-se estavel, embora se observasse
aumento das lesdes purpuricas em extensdo e ndmero, sem sinais de sangramento ativo ou
comprometimento hemodinamico. Permaneceu afebril, com aceitagdo plena da dieta por via
oral, mamando em livre demanda, além de diurese e evacuacao preservadas. Considerando a
persisténcia de trombocitopenia em niveis criticos, a equipe de hematologia indicou o inicio de

pulsoterapia com imunoglobulina intravenosa, na dose de 0,8 g/kg. Como parte da investigacdo
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de seguranca neuroldgica, foi realizada ultrassonografia transfontanelar, que nao revelou
alteracdes estruturais cerebrais ou sinais de hemorragia intracraniana.

Em 08/01/2025, a paciente permaneceu estavel, mantendo-se hemodinamicamente
compensada e sem surgimento de novas manifestagdes hemorragicas. O exame fisico ndo
evidenciava progressdo das lesdes cutaneas, e 0s parametros laboratoriais continuaram sob
monitoramento rigoroso. No dia 10/01/2025, foi concluido o terceiro dia da pulsoterapia com
imunoglobulina intravenosa, totalizando a dose preconizada de 0,8 g/kg, conforme orientacdo
da equipe de hematologia. A avaliacdo clinica demostrava bom estado geral, com aceitacdo
adequada da dieta, mamadas eficazes, diurese preservada e auséncia de alteragdes neuroldgicas.
Os exames laboratoriais complementares revelaram proteina C reativa de 5,1 mg/dL (valor de
referéncia < 6 mg/dL), transaminases dentro dos limites fisiologicos (TGP: 32 U/L; GGT: 34
U/L), além de proteinas totais de 6,4 g/dL, aloumina de 3,9 g/dL e globulina de 2,5 g/dL, sem
alteracGes sugestivas de processo infeccioso ou hepatico ativo.

Diante da evolucdo favoravel, a equipe de hematologia recomendou seguimento
ambulatorial por seis semanas, com monitoramento seriado da contagem plaquetaria. Em
consulta de retorno realizada no ambulatorio de cuidados paliativos do hospital, a paciente
encontrava-se clinicamente estavel, sem recorréncia de petéquias, equimoses ou sufusoes
hemorrégicas, e sem outros sinais de sangramento. Os niveis plaquetarios matinham-se dentro
da faixa considerada segura, ndo havendo necessidade de reintegracdo ou de nova

administracdo de imunoglobulina.
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6 DISCUSSAO

6.1 Aspectos relacionados ao diagnostico da PTI pediatrica

A PTI priméria permanece sendo um diagnostico de exclusdo (Provan et al., 2019). Em
geral, criancas com PTI apresentam historico familiar e médico sem alteracdes pregressas, além
de inicio subito dos sintomas, caracterizado predominantemente pelo aparecimento de
manifestaces hemorragicas cutaneas, como petéquias e equimoses (Provan et al., 2019; Russo
et al., 2024). Em grande parte dos casos pediatricos, ha relato de infec¢do viral prévia,
geralmente cerca de duas semanas antes do inicio do quadro trombocitopénico. Também ha
registros na literatura de associacdo entre PTI e vacinagdo recente, especialmente contra
sarampo, caxumba e rubéola (Brasil, 2020; Russo et al., 2024; Thakre; Gharde; Raghuwanshi,
2023).

O diagndstico da PTI deve ser conduzido por meio de avalia¢do detalhada do historico
clinico e exame fisico, complementados por hemograma completo e esfregaco de sangue
periférico (Thakre; Gharde; Raghuwanshi, 2023) (Figura 2). A confirmacao ocorre na presenca
de trombocitopenia isolada (contagem de plaquetas inferior a 100.000/mm3), sem alteracGes
nas demais séries hematolégicas ou na morfologia celular observada no esfregago sanguineo
(Provan et al., 2019). Além disso, é imprescindivel excluir outras condi¢fes que possam causar
trombocitopenia, como a pseudotrombocitopenia (decorrente do uso de Acido Etilenodiamino
Tetracético (EDTA) como anticoagulante), condi¢fes associadas a gestacao (trombocitopenia
gestacional e pré-eclampsia) e infecgdes virais (HIV, hepatites, mononucleose infecciosa e
Helicobacter pylori). Também devem ser considerados o hiperesplenismo secundario a
hipertensdo portal (e.g., cirrose alcodlica e esquistossomose), mielodisplasia, puarpura
trombocitopénica trombotica/sindrome hemolitico-urémica, doencas autoimunes (como lupus
eritematoso sistémico e anticorpos antifosfolipideos), coagulacdo intravascular disseminada e
uso de farmécos trombocitopénicos (Provan et al., 2019).

Diferentemente de outras trombocitopenias secundarias, a PTI caracteriza-se por um
esfregaco periferico sem anormalidades morfologicas nos eritrocitos e leucdcitos, sem sinais de
hemdlise microangiopatica (como esquizocitos) ou presenca de blastos, que poderiam sugerir
leucemia linfoblastica aguda (LLA) (Brasil, 2020; Provan et al., 2019; Thakre; Gharde;
Raghuwanshi, 2023). A avaliacdo da medula ¢ssea ndo é indicada rotineiramente em casos
tipicos de PTI, mas deve ser considerada em situacdes especificas, como presenca de

hepatosplenomegalia, adenomegalias generalizadas, anemia inexplicada, leucopenia
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concomitante ou resposta inadequada ao tratamento (Russo et al., 2024). Nessas circunstancias,
a biopsia e o aspirado medular tornam-se fundamentais para excluir doencas mielodisplasicas,
infiltracdo neoplasica ou faléncias medulares primarias (Brasil, 2020; Russo et al., 2024).

Embora a destruicdo plaquetaria por autoanticorpos seja o principal mecanismo
fisiopatoldgico da PTI, os testes laboratoriais para sua deteccdo apresentam baixa acuracia
(Russo et al., 2024). Assim, a pesquisa de autoanticorpos plaquetarios ndo € recomendada como
critério diagndstico da doenca (Russo et al., 2024). Provan et al. (2019) destacam que a
possibilidade de abuso fisico deve ser avaliada nos atendimentos do pronto-socorro, diante de
pacientes com hematomas e purpura sem causa aparente em sua primeira consulta.

No caso em questdo, a paciente apresentou petéquias e gengivorragia, associadas a
plaquetopenia severa (16.000/mm?3), sem sinais de infeccdo ativa, febre, comprometimento
sistémico ou faléncia medular. O coagulograma sem alteracGes descartou distdrbios de
coagulacdo como causa das manifestagdes hemorragicas. A auséncia de achados clinicos ou

laboratoriais sugestivos de outras patologias permitiu o diagnéstico de PTI.

Figura 2 — Fluxograma para o diagnostico da PTI
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6.2 Aspectos relacionados ao tratamento da PTI pediatrica
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APT]I apresenta, na maioria dos casos, um curso autolimitado, com remisséo espontanea
na maior parte dos pacientes pediatricos (Russo et al., 2024). Estima-se que cerca de 80% das
criancas alcancem uma remissdo completa e sustentada dentro de semanas ou meses apos 0
inicio do quadro, mesmo sem tratamento especifico (Russo et al., 2024). Segundo o0 Ministério
da Saude do Brasil (2020), a maioria dos pacientes pediatricos apresenta melhora espontanea
em até seis meses, sem necessidade de intervencdo terapéutica. Nesse contexto, a conduta
expectante € indicada para criancas e adolescentes com PTI aguda, sem sangramentos ou com
manifestacdes cutaneas, como petéquias e hematomas (Brasil, 2020).

A maioria dos pacientes recebe tratamento em ambulatério, com acompanhamento
semanal (Brasil, 2020). Durante esse periodo, € fundamental orientar sobre sinais de alerta para
sangramentos e, a necessidade de buscar assisténcia médica (Provan et al., 2019). Além disso,
recomenda-se restringir atividades fisicas, sobretudo esportes de contato, e evitar o uso de
medicamentos com efeito antiplaquetario, minimizando o risco de complicagdes hemorragicas
(Brasil, 2020).

A hospitalizacdo é indicada para pacientes com sangramento de grau 3 ou 4 (Figura 3).
Contudo, fatores psicossociais devem ser levados em conta, como histérico de ndo adesdo ao
tratamento, dificuldades comportamentais, distancia da residéncia até uma unidade de salde e

o impacto da doenca na qualidade de vida da criancga e da familia (Provan et al., 2019).

Quadro 1 — Grau, manifestagdes hemorragicas observadas e conduta para PTI em criancga.

GRAU HEMORRAGIA CONDUTA

Sangramento menor, poucas petéquias (<100
Grau 1l no total) e/ou <5 pequenas contusdes (<3 cm de Observacdo.
didmetro), sem sangramento da mucosa.

Sangramento leve, muitas petéquias (>100 no
Grau 2 total) e/ou >5 hematomas grandes (>3 cm de Observacdo.
didmetro), sem sangramento da mucosa.

Sangramento moderado, sangramento evidente Intervencéo para atingir o grau 1

Grau3 da mucosa, estilo de vida problematico. ou 2.

Sangramento grave, sangramento da mucosa
Grau 4 levando & diminuicéo da Hb > 2 g/dL ou Intervencéo.
suspeita de hemorragia interna.

Fonte: adaptado de Provan et al., 2019
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No presente caso, a paciente apresentou sangramento em mucosa oral e redugdo dos
niveis de hemoglobina (8,3 g/dL), caracterizando sangramento de grau 4, o que justificou a

internacao hospitalar.

6.2.1 Terapia de primeira linha

A terapia de primeira linha para o tratamento da PT1 em criangas inclui imunoglobulina
intravenosa (IVIg) e corticosteroides em doses moderadas a altas. A IVIg (0,81 g/kg dose
Unica) demonstrou ser mais eficaz que os corticosteroides na elevacdo rapida da contagem
plaquetaria (>20x10°/L em 48 horas), além de reduzir o risco de evolu¢ao para PTI cronica
(Russo et al., 2024). Apesar dos beneficios, efeitos adversos como cefaleia, neutropenia, febre
e nduseas sdo comuns, e o alto custo pode limitar seu uso em larga escala (Brasil, 2020).

Entre os corticosteroides utilizados disponiveis para o tratamento, encontram-se
prednisona (1-2 mg/kg/dia por 15 dias, via oral), metilprednisolona (5—10 mg/kg/dia por 3 dias,
via intravenosa) e dexametasona (0,6 mg/kg/dia por 4 dias consecutivos) (Russo et al., 2024).
Estudos indicam que doses elevadas de corticoides, podem acelerar a recuperacéo plaquetaria
em 72% a 88% dos casos em até 72 horas. No entanto, a manutencéo desse efeito a longo prazo
é discutivel, visto que a vantagem inicial na contagem de plaquetas pode ndo se sustentar
(Brasil, 2020).

Os corticosteroides estdo associados a uma serie de efeitos colaterais, incluindo
alteragdes comportamentais, distdrbios do sono, aumento do apetite, ganho de peso, edema,
osteoporose, hiperglicemia, infec¢bes oportunistas, sintomas gastricos, elevacdo da pressdo
arterial e metrorragia (Brasil, 2020; Provan et al., 2019; Thakre; Gharde; Raghuwanshi, 2023).
Por isso, recomenda-se que sejam administrados por periodos curtos, evitando o
desenvolvimento de efeitos adversos (Russo et al., 2024).

A imunoglobulina anti-D tem sido estudada como alternativa a IVIg no tratamento da
PTI. Estudos comparativos indicam que ambas apresentam eficdcia semelhante na resposta
inicial, embora haja uma tendéncia de maior beneficio com a I\VIg convencional. No cenario
internacional, o Anti-D para PTI ndo esta disponivel na maioria dos paises europeus devido a
preocupacdes com a relagédo risco-beneficio (Russo et al., 2024). No Brasil, 0 Ministério da
Saude ndo recomenda seu uso no manejo da PTI, priorizando terapias com maior respaldo
cientifico (Brasil, 2020).

6.2.2 Terapia de segunda linha
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Em situacGes de emergéncia, como nos casos de sangramento grave e ndo controlado
ou em pacientes com resposta insatisfatoria a terapia inicial, a combinacdo de tratamentos de
primeira linha é indicada. O esquema recomendado consiste na administracdo de 1VIg (0,4
g/kg/dia) nos dias 1 e 2, associada a metilprednisolona (20 mg/kg/dia) nos dias 1 a 3, garantindo
uma estratégia mais agressiva para o controle do quadro hemorragico (Russo et al., 2024;
Provan et al., 2019).

Os agonistas do receptor de trombopoetina (e.g., eltrombopague) sdo opc¢Oes
terapéuticas de segunda linha, eficazes e bem toleradas, para elevar a contagem plaquetaria
acima de 50x10°/L em criangas com PTI. Esses agentes atuam por meio da estimulagdo direta
do receptor de trombopoetina (TPO) promovendo a producdo plaquetaria (Rosa et al., 2022).
Atualmente, estdo aprovados para pacientes com PTI cronica, a partir de um ano de idade, que
ndo respondem ou com resposta ineficaz a corticosteroides, 1VIg, esplenectomia ou que
apresentem risco aumentado de sangramento e hemorragia (Russo et al., 2024).

As drogas imunossupressoras, como micofenolato de mofetil (MMF) e sirolimus,
representam uma alternativa terapéutica para pacientes com PTI persistente ou cronica e escore
de sangramento elevado (>2), apresentando taxas de resposta promissoras em criangas (64%).
Em populaces especificas, como aquelas com sindrome linfoproliferativa autoimune (ALPS)
ou sindrome de Evans, as respostas podem ultrapassar 70% (Provan et al., 2019; Russo et al.,
2024).

A esplenectomia é uma opcdo eficaz para a elevacdo sustentada da contagem
plaquetaria, com uma taxa de sucesso entre 70% e 80% dos casos. Contudo, é reservada para
pacientes com PTI que persiste por mais de 12 meses (Brasil, 2020; Provan et al., 2019). Apesar
de seus beneficios, esta associado a um maior risco de infeccao, que pode ser 5 a 30 vezes maior
nos primeiros 30 dias e 1 a 3 vezes ao longo da vida, além de elevar a probabilidade de
tromboembolismo venoso em até 30 vezes (Rosa et al., 2022). Para minimizar complicagdes
infecciosas, 0s pacientes devem ser previamente imunizados contra patégenos, como
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae tipo B e Neisseria meningitidis, garantindo
maior seguranca no periodo pos-operatorio (Russo et al., 2024).

Outra alternativa terapéutica é o rituximabe, anticorpo monoclonal contra o antigeno
CD20, com taxa de resposta inicial entre 40% e 50%, que se reduz para cerca de 25% apds 2 a
5 anos de seguimento (Russo et al., 2024). Estudos sugerem que adolescentes do sexo feminino
tém maior probabilidade de remissdo em comparag¢do com criangas mais novas e pacientes do

sexo masculino. Apesar de sua eficacia, o rituximabe pode causar efeitos adversos transitorios,
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como urticéria, febre, dor de cabega e calafrios, além de estar associado a complicagdes raras,
como doenca do soro e leucoencefalopatia multifocal progressiva (Provan et al., 2019). Seu uso
é recomendado em casos refratarios a I1VIg, corticosteroides e agonistas do receptor de
trombopoetina, sendo também uma opcdo para adiar ou evitar a esplenectomia em pacientes
com PTI persistente e sintomas hemorragicos graves (Rosa et al., 2022).

Russo et al. (2024), em sua pesquisa "Recomendacbes para o0 Manejo da
Trombocitopenia Imune Aguda em Criancas: Uma Conferéncia de Consenso da Associacao
Italiana de Hematologia e Oncologia Pediatrica", elaboraram um fluxograma detalhado com
diretrizes para a abordagem clinica da doenga, auxiliando na tomada de decisdo terapéutica de

forma estruturada e baseada em evidéncias (Figura 3).

Figura 3 — Fluxograma de tratamento da PT1 em Criancas
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l

# Aguardar e obzerv
Aguardare i gnargare cheervar N Tratamento de
observar / +——| # Informagdes detalhadas para a familia [——® emergéncia
Acompanhamento % Acompanhamento

n |

% Imunoglobulina intravenosa (IV1g)
0.8 mg/kg por 1-2 dias

l

% Esteroide de dose intermediaria-alta (curto prazo)

l

# Terapia de segunda linha:
# Terapia combinada; Agonistas de TPO; MMFE
e/on Sirolimus; Rituximabe.

Fonte: Adaptado de Russo et al. (2024)
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7 CONSIDERACOES FINAIS

O caso relatado exemplifica a apresentacdo clinica de PT1 em lactente, caracterizado por
trombocitopenia grave associada a manifestacbes hemorrdgicas cutdneas e mucosas. O
diagnostico foi estabelecido apds a exclusdo de outras causas e a paciente apresentou resposta
favoravel a pulsoterapia com 1VIg.

A PTI pediatrica ¢ uma doenca hematologica rara, de carater autoimune e hemorragico,
caracterizada por trombocitopenia isolada. O diagnostico baseia-se em anamnese e exame
fisico detalhados, complementados pelo hemograma que evidencia contagem plaquetaria <
100.000/mm3, sem alteracdes em outras séries hematoldgicas, além da exclusdo de causas
secundarias.

O tratamento é determinado pela gravidade da manifestacdo hemorragica. Casos leves
(escore de sangramento < 3) podem ser manejados com observagdo e medidas educativas,
enquanto os casos moderados a graves (escore > 3) necessitam de intervengdo com terapias de
primeira linha, como IVIg e corticosteroides.

Para casos refratarios ao tratamento inicial, indica-se a introducdo de terapias de
segunda linha, que podem incluir terapia combinada (IVIg + corticosteroides em doses
elevadas), agonistas do receptor de trombopoetina, imunossupressores (micofenolato de mofetil

e sirolimus), além de opc¢des como esplenectomia e rituximabe.
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