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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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