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RELATO DE CASO

Trombocitopenia primaria imune com purpura palpavel: um relato de caso.

Primary immune thrombocytopenia with palpable purpura: a case report.
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Resumo

A trombocitopenia imune é um disturbio hemorragico relativamente comum caracterizado por destrui¢do isolada
de plaquetas por autoanticorpos, com instalagdo tipicamente aguda, evolugdo benigna e autolimitada na maioria
dos casos. O objetivo deste relato é apresentar um caso raro de trombocitopenia primaria imune (TPI) com purpura
palpavel, uma manifestagdo incomum nesta doenca e pouco descrita na literatura. Trata-se de uma adolescente de
12 anos do sexo feminino, que apresentou purpura palpdavel, equimoses e sangramento de cavidade oral associados
a plaquetopenia e anemia. Investigagao inicial excluiu doengas autoimunes, vasculites, doengas linfoproliferativas e
disturbios de coagulagdo, além de o mielograma evidenciar achados tipicos de TPI: medula éssea hipercelular com
hiperplasia megacariocitica e plaquetogénese diminuida. Pela diversidade de apresentagao clinica e pela possibilidade
de manifestagGes atipicas, muitas vezes o diagndstico é desafiador, como no caso desta paciente em que o principal
achado ao exame fisico foi a presenca de purpura palpével.

Abstract

Immune thrombocytopenia is a relatively common bleeding disorder characterized by isolated destruction of platelets
by autoantibodies, with a typically acute onset, benign course and self-limiting in most cases. The aim of this report is
to present a rare case of Primary Immune Thrombocytopenia (ITP) with palpable purpura, an uncommon manifestation
in this disease and little described in the literature. This is a 12-year-old female adolescent who presented with palpable
purpura, ecchymosis and oral cavity bleeding associated with thrombocytopenia and anemia. Initial investigation
excluded autoimmune diseases, vasculitis, lymphoproliferative diseases and coagulation disorders, in addition to the
myelogram showing typical findings of ITP: hypercellular bone marrow with megakaryocytic hyperplasia and decreased
thrombocytogenesis. Due to the diversity of clinical presentation and the possibility of atypical manifestations, the
diagnosis is often challenging, as in the case of this patient in which the main finding on physical examination was
the presence of palpable purpura.
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INTRODUGAO

A trombocitopenia imune é um disturbio hemorragico
relativamente comum caracterizado por destruicdo isolada de
plaguetas por autoanticorpos?, com instala¢do tipicamente
aguda, evolucdo benigna e autolimitada na maioria dos casos?.
Pode manifestar-se em duas formas: a primaria, quando ndo
apresenta uma causa aparente conhecida, sendo denominada
de trombocitopenia primaria imune (TPI) e a forma secundaria,
quando é induzida por outras patologias ou terapéuticas, a
exemplo das doencas autoimunes/linfoproliferativas, drogas ou
agentes infecciosos®.

A forma primaria é mais prevalente na faixa etaria
pediatrica e sua incidéncia é de 4,1 a 9,5 por 100 mil criancas
por ano, com predominio dos casos na faixa etaria de 1 a 5 anos,
com leve predominancia no sexo masculino®. Ocorre, geralmente,
apos infeccdo viral ou vacinacdo, e caracteriza-se pela formacgédo
de anticorpos autorreativos, com opsonizacdo das plaquetas e
destruicdo do complexo plagueta-anticorpo pelos fagécitos do
sistema reticuloendotelial principalmente no baco e no figado,
levando a plaquetopenia, o principal achado desta patologia®.

ATPI é classificada de acordo com o tempo de duragéo
do seu diagnéstico em: aguda (até 3 meses), persistente (de 3
meses a 12 meses) e crénica (maior que 12 meses)®. Em muitos
casos, 0s pacientes sdo assintomaticos e o diagndstico ocorre
por achado incidental de plaquetopenia isolada em exames
laboratoriais. As manifestacGes clinicas, quando presentes, in-
cluem predominantemente a presenga de sangramentos de pele,
como hematomas e petéquias, e de mucosas*®, sendo incomuns
hemorragias graves e purpura palpavel®.

O diagnostico baseia-se na exclusdo de outras causas
de plaquetopenia®’ e geralmente ndo é necessario nenhum tipo
de tratamento especifico, ja que cerca de 80% vao evoluir com
remissdo espontanea em um periodo de 6 meses®.

O objetivo deste relato é apresentar um caso raro de TPI
com purpura palpavel, uma manifestacgdo atipica nessa doenca e
pouco descrita na literatura, bem como apontar aimportancia de
considerar outros sinais clinicos ndo classicos para o diagndstico
dessa patologia. A realizacdo deste estudo seguiu a Resolucao
466/2012 do Conselho Nacional de Salde e foi iniciada apds a
aprovacdo pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Instituto
de Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP) (CAAE:
57896322.9.0000.5201).

RELATO DE CASO

Paciente sexo feminino, 12 anos, parda, procedente de
Jaboat&o dos Guararapes/PE, com histdria de purpuras do tipo
petéquias e equimoses de inicio hd 3 dias da admissao, localizadas
inicialmente em membros inferiores com disseminagdo progres-
siva para todo o corpo, incluindo cavidade oral. Associado a isso,
apresentava plaguetopenia (44.000/uL) evidenciada em exame
laboratorial de outro servigo. Relato de episddio semelhante ha
1 ano, com hematomas em pescogo e membros superiores com
resolugdo espontanea e episddio isolado de epistaxe 3 meses
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antes da admissdo. Negava sangramentos espontaneos e ndo
apresentava antecedentes de infecgdo ou vacinagdo recentes.
Ao exame fisico da admissao, foi observada presenca de purpura
palpavel disseminada com predominancia em membros supe-
riores e inferiores associado a extensos hematomas (Figura 1).

Figura 1. Presenca de purpura palpavel, petéquias e hematomas em membros
inferiores.

Devido a presenga de purpura palpavel e sangramentos
anteriores a este episddio, optado por realizar investigagdo inicial
para vasculites e outras doencas autoimunes, além de disturbios
de coagulacgdo, todos descartados. Como observado em exames
laboratoriais, a presenca de anemia discreta (Hb 10,4), configu-
rando uma bicitopenia, foi indicada a realizagdo de mielograma
para exclusdo de doengas linfoproliferativas. Paciente evoluiu com
queda progressiva do nimero de plaquetas, chegando a um valor
minimo de 2.000 plaquetas/uL, sem comprometimento impor-
tante das outras linhagens hematopoiéticas e levantada hipétese
de trombocitopenia primaria imune com manifestacado clinica
atipica. O resultado de mielograma evidenciou medula dssea
hipercelular com hiperplasia megacariocitica e plaquetogénese
diminuida, com auséncia de células com caracteristicas blasticas
na medula, confirmando o diagndstico de TPI.

Com a queda importante das plaquetas e o inicio duran-
te o internamento de sangramento de mucosa oral, foi realizado
antifibrinolitico e indicado tratamento com corticoterapia, sendo
realizado prednisona na dose de 2 mg/kg/dia durante 5 dias com
boa resposta. Paciente evoluiu com melhora clinica, sem novos
episddios de sangramentos, e aumento da contagem plaquetaria,
recebendo alta com valor absoluto de 227.000 plaquetas/mm3
para seguimento ambulatorial com hematologia pediatrica.

COMENTARIOS

A TPI é uma patologia caracterizada, na maioria dos
casos, por trombocitopenia isolada, com variavel espectro de
apresentacdo clinica, em uma crianga de boa aparéncia e sem
sintomas sistémicos associados'®. A paciente deste estudo estava
fora da faixa etaria de maior incidéncia e era do sexo feminino,
enqguanto a literatura mostra que a faixa etaria mais acometida é a
dos pré-escolares, com predominancia do sexo masculino, apesar



de que, quando acomete adolescentes, ha taxas semelhantes
entre meninos e meninas®.

Na maioria dos estudos, a ocorréncia da TPl aguda é
precedida de uma doenga infecciosa, na maioria das vezes de
cardter viral, ou precedida de vacinagdo. Em um estudo retros-
pectivo realizado em um hospital terciario, com seguimento de
pacientes durante 10 anos, observou-se que 35% dos pacientes
apresentavam patologia prévia, sendo 18% infec¢Oes de vias aé-
reas superiores, 15% gastroenterite aguda e 3,2% varicela®. Neste
caso, a paciente ndo apresentava historico de afecgdo prévia.

Um estudo publicado em 2009, apds analise de casos
de TPl em uma institui¢do brasileira durante 12 anos, evidenciou
gue as manifestagdes hemorrdagicas foram descritas em 94,7%
dos pacientes, dentre elas manifestagdes cutaneas (petéquias
e equimoses) e em menor numero as hemorragias de mucosas
(epistaxe e gengivorragia), além de trato gastrointestinal e do
trato genitourinario®™.

Ademais, Despotovic e Grimes (2018)! citam a coorte
Intercontinental Childhood ITP Study Group no qual os sintomas
hemorragicos foram relatados em 91% das criangas no momen-
to do diagndstico. No caso relatado, a paciente apresentava
trombocitopenia e alteragdes mucocutaneas como petéquias
e hematomas. Porém, além desses sinais classicos, atentou-se
a presenca de purpura palpavel em membros inferiores, que é
incomum nesse tipo de patologia, aventando-se a possibilidade
de outros possiveis diagnodsticos.

A purpura é uma lesdo elementar de coloragdo verme-
Iho-purpdrica, podendo ser macular ou elevada, que ndo desapa-
rece a digitopressdao. Quando palpavel, é decorrente de alteragdo
vascular (lesGes das paredes dos vasos ou aumento da perme-
abilidade capilar), que pode ser causada por trauma, infeccdo,
vasculite ou disturbio do coldgeno®?. Na TPI, por sua vez, ocorre
destruicdo plaquetariaimunomediada, levando a opsonizagao e
destruicdo das plaquetas, com manifestagdo clinica cutanea na
forma de petéquias e equimose (purpura ndo palpavel)®.

Pela diversidade de apresentacao clinica e pela possi-
bilidade de manifestagdes atipicas, muitas vezes o diagndstico
é desafiador, como no caso desta paciente em que o principal
achado ao exame fisico foi a presenga de purpura palpavel.
Além disso, Arnold et al. (2017)* enfatizam a falta de critérios
especificos como um fator que predispde a erros no diagndstico
e a tratamentos inadequados, sendo observado no seu estudo
gue 1 em cada 7 pacientes foi diagnosticado de forma errénea
em algum momento durante o curso da doenga.

De acordo com as diretrizes atualizadas da Sociedade
Americana de Hematologia, o exame de medula dssea ndo é
indicado de forma rotineira para pacientes que apresentam
alteragGes clinicas e laboratoriais compativeis com TPI tipica.
Entretanto, em caso de duvida diagndstica, é aconselhada sua
realizacdo®®®. Neste caso clinico, como a paciente apresentava
manifestacdo incomum, além de anemia concomitante a pla-
guetopenia, optou-se pela ampliagdo da investigacdo em busca
de um diagndstico mais preciso e o resultado do mielograma
evidenciou achados tipicos de TPI.

Diretrizes recomendam conduta expectante para pa-
cientes assintomaticos ou com sangramentos apenas cutaneos,
baseando-se no controle do numero de plaquetas e vigilancia
clinica, visto que 80% dos pacientes apresentam melhora es-
pontdnea em até 6 meses®®. O objetivo do tratamento é prevenir
hemorragias com risco de vida, sendo indicado para criangas com
sangramentos de mucosas ou de outros sitios, com a realizagao
de corticoide como tratamento de 12 linha®*. Guiado pelos sin-
tomas clinicos, este foi o tratamento indicado para esta paciente,
evoluindo com boa resposta e alta com valor normal de plaguetas.

A raridade da descrigdo da associa¢do da TPl com a
presenga de purpura palpavel na literatura médica e toda a
investigacdo empreendida para essa paciente, inclusive com a
definigdo diagndstica, mostra a importancia do relato de doengas
tipicas da pediatria se manifestando de forma atipica e sendo um
desafio na pratica médica.
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