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Introduction: Immune Thrombocytopenia (ITP) is an autoim-
mune disease characterized by isolated thrombocytopenia in
the absence of an alternative diagnosis. One of the second-
line treatments after failure or resistance to corticosteroids is
splenectomy. Although this therapy has high rates of durable
response, there is concern about long-term complications,
such as thrombosis and infection. The risk of venous throm-
boembolism appears to increase after splenectomy in
patients with ITP; however, the reason this occurs is not well
understood. The von Willebrand Factor (VWF) cycle may be
altered in patients who have undergone splenectomy, as the
spleen is one of the organs responsible for clearing this factor.
Objectives: This study’s primary aim is to evaluate whether
patients with ITP undergoing splenectomy have an increased
thrombotic risk. Subsequently, we will analyze the reasons
for hypercoagulability in these patients, especially with
regard to the VWF cycle. Material and Results: We conducted
a retrospective, multicenter cohort study with patients diag-
nosed with primary ITP that were evaluated between 2005
and 2021. First, we compared the frequency of thrombosis in
ITP in splenectomized patients to non-splenectomized
patients. Subsequently, we measured factors involved in the
VWE production and clearance cycle from splenectomized
and non-splenectomized. We evaluated the association
between splenectomy and thrombosis by Cox regression and
splenectomy with Factor VIII (FVIII) and VWF antigen by lin-
ear regression. Results: Of the 320 patients included in the
cohort, 119 underwent splenectomy, while 201 did not. The
majority of the patients in both groups were female (76% in
each group). The median age at diagnosis was 29 years
(IQR 21—45) in the splenectomized group and 35-years (IQR 24
—49) in the non-splenectomized group (p=0.022). Antiphos-
pholipid (aPL) antibody positivity occurred in 22% of the sple-
nectomized group versus 12% of the non-splenectomized
group (p=0.037). The splenectomized group had a lower
platelet count at diagnosis than the non-splenectomized
group (17x10%/L vs. 27 x10°L; p < 0.001). The median follow-
up duration was 74.2-months. The frequency of thrombosis
was 12% in the splenectomized group, compared to 3% in the
non-splenectomized group. Cox proportional hazard analysis
revealed that splenectomy was associated with a higher risk

of thrombosis (HR=7.91; 95% CI: 2.45-25.4; p < 0.001). This
increased risk persisted after adjusting for sex, age, aPL anti-
bodies, and comorbidities. We also compared laboratory fac-
tors related to blood count and VWF cycle. These factors
included FVIII, VWF antigen and ristocetin cofactor. We
examined 47 patients (21 who had undergone splenectomy
and 26 who had not). In a linear regression analysis adjusted
for sex, age, and blood type, splenectomized patients demon-
strated significantly higher levels of FVIII activity and VWF
antigen compared to non- splenectomized patients. The
absolute difference in FVIII activity was 34.7% (95% CI: 14.4
—55; p=0.006), and the absolute difference in VWF antigen
was 43.4% (95% CI: 19.3—67.6; p = 0.004). Discussion and Con-
clusion: This study confirms previous results that splenec-
tomy is associated with a higher risk of thrombosis in
patients with ITP. We also showed that splenectomized
patients with ITP have higher levels of VWF antigen and FVIIL
This increase in VWF and FVIII activity could explain why
thrombotic events occur even many years after splenectomy,
possibly due to a persistent hypercoagulable state.
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Introdugao: A Purpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT) é
uma doenca hematoldgica caracterizada por anemia hemoli-
tica microangiopatica e trombocitopenia, podendo evoluir
com disfungao organica. Sua fisiopatologia estd associada a
presenca de autoanticorpos contra ADAMTS13, resultando no
acumulo de grandes multimeros do fator de von Willebrand.
E considerada uma doenca potencialmente fatal, com neces-
sidade de instituicao de tratamento imediato, que inclui plas-
maférese, terapia imunossupressora com corticoide e
Rituximabe. Descri¢cao do caso: Paciente do sexo feminino, 39
anos, encaminhada para avaliagao da equipe de Hematologia
do Hospital das Clinicas de Ribeirao Preto para investigagcao
de anemia e plaquetopenia. Paciente relatava quadro de cefa-
leia holocraniana, acompanhada de parestesia em membros
superiores, dislalia e febre ha 7 dias, tendo procurado atendi-
mento médico em cidade de origem, com evidéncia de citope-
nias em hemograma. Em exames, apresentava Hb 7,1 g/dL,
Ht 22%, VCM  96fl, Leucdcitos 9.000 mm?
Neutréfilos 7.200 mm?, Plaquetas 13.000 mm?, LDH 1519 U/L,
bilirrubina indireta 1,6 mg/dL, reticuldcitos 450.000 puL,
coombs direto negativo, INR 0,96 e fungcao renal sem
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alteracoes. Hematoscopia de sangue periférico evidenciou >5
esquizdcitos/campo. Devido Plasmic Score de 6, com alta sus-
peita de PTT, realizada coleta da atividade do ADAMTS13 e
pesquisa de seu inibidor e iniciada plasmaférese, além de cor-
ticoterapia endovenosa. Apds resultado de dosagem do
ADAMTS13 de <0,2% e identificagao do seu inibidor no titulo
de 14.4 U.B, com confirmacao diagndstica, optado pelo inicio
de Rituximabe. Paciente intercorreu com infeccao de corrente
sanguinea por S. aureus, sendo instituido tratamento antimi-
crobiano guiado por cultura. Entretanto, apesar de terapia
instituida e controle infeccioso, paciente apresentou-se
refratdria ao tratamento. Assim, optou-se pelo inicio de
Bortezomibe 1,3 mg/mz, subcutaneo, semanal, por 4 semanas.
Paciente apresentou resposta apds 14 dias do inicio da medi-
cacdo. Realizada investigacdo de possiveis causas secunda-
rias, incluindo doencgas infecciosas, autoimunes e neoplasias,
porém com resultados negativos. Atualmente, paciente com-
pletou 7 meses do tratamento, nao tendo apresentado evidén-
cia de recaida da doencga. Conclusao: A PTT caracteriza-se
pelo acimulo de multimeros de von Willebrand devido a pre-
senca de autoanticorpos, resultando na sua ligacao com as
plaquetas e formac¢ao de microtrombos, com obstrucao capi-
lar e isquemia tecidual. Assim, na suspeita de doenca, é nec-
essario iniciar o tratamento imediatamente. Casos refratarios
variam de 4% a 42%, a depender do uso de Rituximabe e
Caplacizumabe, com necessidade de terapias adicionais. O
Bortezomibe é uma medicacao que atua na redugao de
producao de anticorpos pelas células plasmocitdrias resi-
duais, entretanto, sua evidéncia é limitada a relatos e séries
de casos. Na série de casos e revisao de literatura citados, 72%
dos pacientes obtiveram resposta completa e 85% manti-
veram resposta duradoura no follow-up. Entretanto, ha a
necessidade de estudos complementares. No caso relatado,
mostramos um exemplo de uma paciente refrataria a terapia
inicial, com resposta completa e mantida apds a inclusao de
Bortezomibe ao tratamento.
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Introdugao: A Purpura Trombocitopénica Trombédtica imune
aguda (PTT) é uma emergéncia médica. No contexto de

qualquer Microangiopatia Trombética (MAT), deve-se coletar
sangue para medir a atividade da ADAMTS13 e os niveis de
inibidores simultaneamente instalar as medidas de controle
com plasmaférese e terapia imunossupressora incluindo Cor-
ticoide (CTC) e rituximabe. Objetivos: Avaliar perfil epidemio-
logico, as variaveis clinicas e laboratoriais bem como a
resposta terapéutica e desfecho evolutivo dos pacientes aco-
metidos pela PTT no cenario de assisténcia publica do Centro
Oeste. Material e métodos: Andlise retrospectiva de 29
pacientes com diagnéstico de PTT entre 01 de janeiro de 2019
a 01 de maio de 2025 atendidos no Servico de Referéncia de
Onco-Hematologia da Rede Publica do Distrito Federal (Hospi-
tal de Base). Resultados: Foram incluidos 29 pacientes totais
(21 mulheres), com idade mediana 38,1 anos (variando de 18 a
56 anos). Os sintomas mais freqiientes foram hemorragicos
(n=29; 100%), neurolégicos (n=20; 76%) e febre (n=7; 30%)
sendo o tempo médio do inicio dos sintomas domiciliares até
confirmacao diagnéstica hospitalar foi de 9,34 dias (variando
de 4 a 17dias). Nao foram identificados casos de fenémenos
tromboembdlicos na casuistica. Quanto as anormalidades
laboratoriais: a média de contagem de reticulécitos foi de
9,47% (variando de 2% a 22%), a média de contagem de pla-
quetas foram 10.000 (variando de 2 a 32.000), a média dos
niveis de hemoglobina foram 8,23 (variando de 5,6 a 9,0), a
média de niveis de ADAMS 13 foram de 0,8% (variando de
0,2% a 8%); sendo 5 pacientes nao realizaram dosagem e pes-
quisa de inibidor), a média de niveis de LDH foi de 1940 (var-
iando 560 de 4980mg/dL), 100% dos pacientes apresentavam >
de 5 esquizécitos/campo em esfraco de sangue periférico.
Quanto ao escore de risco, escore PLASMIN alto risco foi mais
prevalente. Quanto as medidas terapéuticas: a média de
sessoes de plasmaférese ao diagnéstico foram de 11 sessoes
(variando de 6 a 32 sessoes), o uso de CTC foi realizado em
100% (n=29), a associacao de CTC e rituximabe foi realizada
em 80% dos pacientes e 10% (n=3) pacientes utilizaram CTC+
Ciclofosfamida + rituximabe. O tempo mediano de internacao
no centro de referéncia apds diagnéstico foi de 17,23 dias (var-
iando 1 de 32 dias). A taxa de resposta completa (redugao LDH,
anemia microangiopatica, reticulocitose) as terapias citadas
foram de 91% (n=26), 3 pacientes apresentaram recidiva apés
medidas terapéuticas (PL+ CTC +rituximabe), sendo neces-
saria associacao de ciclofosfamida e foram diagnosticados
como sindromes reumatolégicas. Foi identificado 1 ébito por
hemorragia cerebral ao diagnéstico de PTT. A sobrevida global
dos pacientes dessa analise foi de 97% (n =28) em 4 anos. Dis-
cussao e Conclusao: A tecnica terapeutica incorporanto pals-
maferese com CTC +rituximabe demonstou eficacia de 97%
nos pacientes estudados.
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