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DISTURBIOS DA
HEMOSTASIA PRIMARIA

OS DISTURBIOS DA HEMOSTASIA PRIMARIA SAO
ISMOS:

RESULTANTES DE 3 MECAN

Maior fragilidade da parede vascular;

Alteragbes quantitativas ou qualitativas das plaquetas;

Alteracbes quantitativas ou qualitativas do Fator de von Willebrand (FvW).

ALTERAGAO DA
PAREDE VASCULAR

STIOLOGIAS MAIS FREQUENTES DAS PURPURAS VASCULARES

TIPOS

DE PURPURA CAUSAS EXEMPLOS

Crioglobulinemia, doenga de Waldenstrom

Di - :
[ b (depdsito de imunoglobulina IgM)

PURPURA NAO
INFLAMATORIA Necrose pela varfarina, deficiéncia

PALPAVEL Purpua trombdtica de proteinas C e S, livedo reticularis,
sindrome do anticorpo antifosfolipide

Pdrpura embodlica Embolo de cristal de colesterol

Pioderma gangrenoso Alteragao do sistema imunoldgico

Infecgao das vias aéreas superiores,

Purpura de Henoch-Schonlein : _ | _
medicamentos, alimentos, exposi¢gdo ao frio

PURPURA
INFLAMATORIA
PALPAVEL OU
NAO

Infecgao Meningococcemia, Rickettsia, sarampo

Causado por infecgdo (Mycoplasma,
adenovirus, citomegalovirus) ou
medicamentos (sulfas, fenitoina, anti-
inflamatdrios ndao hormonais)

Eritema multiforme
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TIPOS

DE PURPURA CAUSAS EXEMPLOS

Infeccdo estreptocdcica (especialmente
em criancgas), parvovirus B19, HIV, virus

PURPURA Poliarterite nodosa da hepatite B, tuberculose, doenga
INFLAMATORIA intestinal inflamatdéria e trombose da veia
PALPAVEL cava inferior

Vasculites associadas
20 ANCA Wegener, Churg-Strauss
Hipersensibilidade a

. Por depdsito de imunocomplexos
medicamentos

PURPURA NAO

INFLAMATORIA, Purpura senil, excesso de glicocorticoide,
NAO PALPAVEL Diminuicdo da integridade deficiéncia de vitamina C (escorbuto ou
vascular sindrome de Scurvy), doenga do tecido

conectivo (sindrome de Ehlers-Danlos)

TROMBOCITOPENIA

A trombocitopenia é definida como contagem de plaguetas <150.000/mm3; as causas sdo varias e po-
dem ser agrupadas em diminuicdo da producdo, aumento da destruicdo (imune ou ndo imune) e seques-
tro esplénico.extremamente elevados (>300pg/mL)

PLAQUETOPENIA POR DEFICIT DE PRODUGADO

CAUSAS

Disturbio na producdo dos megacariocitos, anemia aplastica,
mielodisplasia, infiltragbes medulares por leucemias, tumores e
mielofibrose. Destaca-se, ainda, a agressdo medular por quimioterapia ou
radioterapia, ou ainda por outros agentes téxicos (benzeno e alcool).

DOENCAS
PRIMARIAS DA
MEDULA OSSEA

CARENCIAS
NUTRICIONAIS DE S&0 causas importantes de plaguetopenia por déficit de produgao,
VITAMINA B12 E geralmente acompanhada por anemia e/ou leucopenia.

AciDo FOLICO

Ocorre produgao medular de megacariécitos anémalos, com liberagao

MEGACARIOPOESE ! e
inadequada de plaquetas para o sangue periférico, sendo exemplo a

INEFICAZ ; . .
mielodisplasia.
Em especial o HIV, levando a trombocitopenia nos primeiros estagios, por
QUADROS reagdes antigeno—anticorpo e por supressao megacariocitica direta pelo
INFECCIOSOS virus. A hepatite por virus C e Epstein-Barr causam frequentemente um

quadro semelhante.
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PURPURA TROMBOCITOPENICA

IMUNOLOGICA (PTI)

Trata-se de uma doenga autoimune media-
da por autoanticorpos direcionados contra
glicoproteinas na membrana que causam
destruigao acelerada de plaquetas com con-
comitante inibicdo da fungdo dos megacario-
citos.

A destruigcdo imunoldgica de plaquetas pode
ocorrer em outras situacdes, como lupus eri-
tematoso sistémico, AIDS, leucemia linfoide
crénica e uso de medicagdes. Essas causas
de plagquetopenia mimetizam o quadro clini-
co da PTI. Logo, esta é diagndstico de exclu-
sdo, e devem ser afastadas essas causas.

Quadro clinico: a incidéncia é maior em
criangas do que adultos. A manifestacao
clinica envolve o surgimento de petéquias,
principalmente nos membros inferiores e
equimoses, podendo ocorrer epistaxe, gengi-
vorragia € menorragia, na auséncia de febre.
A enfermidade muitas vezes é detectada apds
infeccdes. Apresentagcbes com sangramento

PLAQUETAS <30.000/MM?
OU SANGRAMENTO ATIVO

CORTICOIDE
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PLAQUETOPENIA POR EXCESSO DE DESTRUIGCADO

volumoso ou em locais mais criticos (gastrin-
testinal, intracraniano) sdo infrequentes;

Como investigar: a avaliacao inicial deve in-
cluir anamnese e exame fisicos detalhados,
hemograma completo e avaliacdo do esfre-
gago de sangue periférico. Em pacientes
com mais de 50 anos, devem-se considerar
aspirado e bidopsia de medula 6ssea a fim
de afastar um processo mielodisplasico. O
diagnostico de PTI é de exclusao;

Tratamento: o objetivo do tratamento com
corticosteroide é retornar o nivel de plaquetas
a um nivel mais seguro e nao necessariamen-
te a niveis normais, enquanto haja uma remis-
sao do quadro autoimune. O tratamento deve
ser iniciado em caso de plaquetas <30.000/pL
ou em situagdes comrisco elevado de sangra-
mento. Corticosteroides em doses altas pos-
sibilitam resposta em alguns dias, como pred-
nisona 1Tmg/kg/d. Em pacientes refratarios a
corticoterapia, pode ser realizada esplenecto-
mia ou ser utilizados imunossupressores ou
estimuladores de trombopoese. O fluxograma
a seguir mostra o tratamento da PTI.

|

PLAQUETAS >30.000/MM?
SEM SANGRAMENTO ATIVO

OBSERVAR

PLAQUETAS <20.000/MM?
SEM SANGRAMENTO ATIVO

ESPLENECTOMIA OU RITUXIMAB

PLAQUETAS <20.000/MM?3
SEM SANGRAMENTO ATIVO

OUTROS IMUNOSSUPRESSORES
E/OU ESTIMULADORES DA
TROMBOPOESE

PLAQUETA >20.000/MM?
SEM SANGRAMENTO ATIVO

OBSERVAR

PLAQUETA >20.000/MM?

SEM SANGRAMENTO ATIVO

OBSERVAR

Figura 1 - Tratamento da pUrpura trombocitopénica imunoldgica
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PURPURA TROMBOCITOPENICA
TROMBOTICA (PTT)

A PTT € uma microangiopatia trombodtica
disseminada, caracterizada pela oclusao di-
fusa da microcirculagdo por microtrombos
plaguetario e pela deficiéncia de ADAMTS13,
uma metaloprotease responsavel pela cliva-
gem de multimeros grandes do FVW.

Quadro clinico: pacientes com PTT apresen-
tam sintomas pouco especificos, como dor
abdominal, ndusea e fadiga. Sintomas neu-
roldgicos podem ser bastante vagos ou proe-
minentes, como convulsdes. Febre é pouco
comum e pode estar mais relacionada com
infeccdes do que PTT. O quadro clinico as-
senta-se, sobretudo, na péntade composta
por trombocitopenia, anemia hemolitica mi-
croangiopatica (sinais de hemoélise + esquizo-
citos), febre, disfungdes neuroldgica e renal.
Entretanto, a presenca de todos os fatores da
péntade tornou-se bastante infrequente apos
a instituicao de terapia efetiva;

Como investigar: a avaliacdo clinica com
alta suspeita de sindrome mielodisplasica
em pacientes com evidéncia de microangio-
patia trombodtica — trombocitopenia e anemia
hemolitica microangiopatica — com hemolise
ndo imune (teste direto de Coombs negativo,
reticulocitose, esquizécitos no esfregaco pe-

RESIDENCIA MEDICA | TEMPORADA 1

| EP.6 | HEMOSTASIA E TROMBOSE

riférico, desidrogenase latica elevada, hapto-
globina ndo detectdvel, aumento de bilirrubi-
na indireta) e painel de coagulagcdo normal
(TP, TTPA, fibrinogénio, D-dimero);

Tratamento: o tratamento imediato da PTT
é a plasmaférese, associada a introducéo de
prednisona Tmg/kg. A plasmaférese deve ser
efetuada com plasma fresco congelado com
substituicao diaria de 1 a 1,5 vez o volume
previsto de plasma do paciente até resolucao
da hemdlise e contagem de plaquetas acima
de 150.000/pL. Considera-se remissao a con-
tagem adequada de plaquetas por mais de 30
dias apos interrupcao da plasmaférese.

PURPURA TRQMBOCITOPENICA
TROMBOTICA (PTT)

A SHU afeta principalmente criangas (95%
dos casos), independente do sexo, sendo
ocasional em adultos.

Quadro clinico: estd associada a febre, disen-
teria e infecgdo pela Escherichia coli produ-
tora de verotoxina (VTEC) ou toxina de Shiga
(STEC):

Tratamento: o objetivo do tratamento inicial
€ manter a perfusdo renal com fluidos intra-
VENOSOS, a0 mesmo tempo em que se evita a
congestao pelo excesso de liquidos.

COMPARAGAO ENTRE PTT E SHU

CARACTERISTICAS PPT SHU
HEMOLISE MICROANGIOPATICA Sim Sim
TROMBOCITOPENIA Severa Moderada a severa
IDADE Abaixo de 40 anos Infancia
GENERO Feminino --
RECORRENCIA Comum Rara
INFECGAO POR E. COLI Ocasional Presente
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CARACTERISTICAS PP SHU
INSUFICIENCIA RENAL AGUDA Incomum Comum
SINTOMAS NO SNC Comuns Incomuns
ENVOLVIMENTO DE ORGAOS Multiorgénico Renal
MULTIMEROS FVW Grandes Pequenos
ADAMTS13 Deficiente Normal

PLAQUETOPENIA POR EXCESSO DE DESTRUIGCADO

A doenga de von Willebrand é a coagulopa- mento, tempo de tromboplastina parcial ati-

tia hereditaria mais frequente. As alteragdes vada e contagem plaquetaria;

presentes na doenga sao reducao da sintese Testes especificos: dosagem do fator VIII

do FYW ou producgédo de substancia ineficaz, plasmatico e dosagem do antigeno FvW plas-

que é incapaz de realizar as fungdes de ade- matico.

sao plaquetaria e manutencdo adequada dos

niveis de fator VIII. Tratamento: o tratamento da doenga de von
Willebrand é feito com desmopressina, e, para

Diagnéstico: 0S casos ndo responsivos, pode-se usar fator

Testes de rastreamento: tempo de sangra- VI liofilizado.

A série Residéncia Médica é uma obra de ficgdo coletiva baseada Destacamos, ainda, que diversas cenas objetivam demonstrar
no dueto entre a criagdo artistica e o rigor técnico que se espera casos reais em linha com protocolos e outras, propositalmente,

de um conteldo educacional. estdo em dissonancia. Na visdo da Medcel, os estudantes BT
0 contelido deve ser considerado em sua totalidade, a partir do de medicina quando da sua atuagdo em hospitais e demais
que consta em cada episédio, nas pilulas em video gravadas ambientes de saude, devem sempre estar acompanhados de i

pelos professores e nos materiais complementares em PDF. médicos formados. -



