
are believed to be due to demographic, environmental, and

genetic predisposition differences (1). Previous molecular

studies have demonstrated the oligoclonality of antibodies

anti-PF4 in VITT (2). Our preliminary results suggest that rare

genetic variants in genes linked to immunity and hemostasis

may be involved in VITT susceptibility. Further analyses,

including sample expansion, will be needed to confirm and

investigate these findings.
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Introduç~ao: A P�urpura Trombocitopênica Tromb�otica (PTT) �e

uma microangiopatia tromb�otica rara, potencialmente fatal,

caracterizada por anemia hemolítica microangiop�atica, trom-

bocitopenia e, em alguns casos, manifestaç~oes neurol�ogicas,

renais e febre. Resulta da deficiência grave da atividade da

metaloprotease ADAMTS13, geralmente por autoanticorpos

inibit�orios. Entre os gatilhos descritos para a forma adquirida

destacam-se infecç~oes (bacterianas e virais, incluindo HIV,

influenza e SARS-CoV-2), uso de determinadas medicaç~oes

(como ticlopidina, clopidogrel, ciclosporina, quimioter�apicos),

doenças autoimunes (como l�upus eritematoso sistêmico),

neoplasias e gestaç~ao/puerp�erio. Descriç~ao do caso: Paciente

feminina, 22 anos, previamente hígida, procurou atendi-

mento em 2022 com quadro s�ubito de agitaç~ao psicomotora e

fala desconexa, sem resposta a sedaç~ao progressiva. Ao

exame, encontrava-se confusa, levemente agitada, eupneica

em oxigenoterapia por cateter nasal, hemodinamicamente

est�avel, levemente ict�erica e sem d�eficit motor focal. O

hemograma mostrava hemoglobina de 4,7 g/dL,

plaquetas 9.000 mm3, reticul�ocitos 14,2%, LDH 1.228 U/L, hap-

toglobina indetect�avel e bilirrubina indireta elevada.

Esfregaço de sangue perif�erico com esquiz�ocitos (3+/4+). Soro-

logia para COVID-19 (IgG) foi reagente, e a atividade de

ADAMTS13 estava < 7%, com inibidor positivo, confirmando o

diagn�ostico de PTT adquirida autoimune. Foi tratada com

plasmaf�erese di�aria, pulsoterapia com metilprednisolona e

rituximabe, evoluindo para remiss~ao clínica e laboratorial.

Em janeiro de 2025, apresentou novo quadro agudo, com pla-

quetopenia severa (13.000 mm3), LDH de 1.050 U/L, retic-

ul�ocitos corrigidos aumentados, haptoglobina baixa, anemia

(hemoglobina 9 g/dL) e teste de Coombs negativo. Esfregaço

de sangue perif�erico com esquiz�ocitos (3+/4+). Sorologia para

COVID-19 descartando quadro agudo, atividade de

ADAMTS13 baixo, FAN 1:320 e C4 baixo, por�em sem diag-

n�ostico conclusivo de colagenose. Sorologias para HIV, hepa-

tites A, B e C, CMV, EBV, dengue e pesquisa parasitol�ogica de

fezes e Clostridium nas fezes foram negativas. NGS para

ADAMTS13 n~ao identificou variantes patogênicas, descar-

tando a forma heredit�aria (Síndrome de Upshaw-Schulman).

Recebeu 15 sess~oes de plasmaf�erese, três dias de pulsoterapia

com metilprednisolona, três doses de rituximabe (1.000 mg

cada) e desmame gradual de prednisona ap�os dois meses,

com remiss~ao completa. Atualmente, a paciente encontra-se

assintom�atica, com hemograma normal e em acompanha-

mento ambulatorial. O caso reforça a necessidade de vigi-

lância a longo prazo em pacientes com PTT adquirida, dado o

risco de recorrência, e levanta a hip�otese de possível relaç~ao

entre a COVID-19 pr�evia e o primeiro epis�odio. O segundo

epis�odio tamb�em pode ter tido relaç~ao com quadro infeccioso,

considerando a presença de febre e diarreia aguda, embora

n~ao tenha sido possível identificar o agente etiol�ogico. O tra-

tamento precoce e combinado com plasmaf�erese, corticoides

e rituximabe mostrou-se determinante para a sobrevida e

recuperaç~ao da paciente. Conclus~ao: A PTT adquirida �e rara e

potencialmente fatal, exigindo diagn�ostico e tratamento preco-

ces. O caso demonstra a efic�acia da plasmaf�erese associada �a

imunossupress~ao e a importância da investigaç~ao de gatilhos,

como infecç~oes. A recorrência em paciente jovem reforça a

necessidade de seguimento prolongado e demaior compreens~ao

dosmecanismos imunol�ogicos, especialmente ap�os COVID-19.
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Introduç~ao: Relataremos caso clínico de P�urpura Tromboci-

topênica Tromb�otica adquirida (PTTa) com recidiva de difícil

manejo, reforçando a importância de investigar diagn�osticos

associados que contribuam para a refratariedade ao trata-

mento, assegurando o controle da doença e a prevenç~ao de

recidivas. Descriç~ao do caso: Paciente do sexo feminino, 22

anos, encaminhada para Hospital de Clínicas da Unicamp por

equimoses, anemia e plaquetopenia (Hb 10,5 g/dL; leuc�ocitos

totais 9590 com diferencial normal e plaquetas 23.500 mm3),
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com presença de esquiz�ocitos em esfregaço de sangue peri-

f�erico. A avaliaç~ao laboratorial ainda evidenciava hem�olise

(reticulocitose de 404.000 mm3, LDH de 3.314 U/L e bilirrubina

indireta de 5,33 mg/dL). Considerando o quadro clínico, rece-

beu o diagn�ostico de PTT e foi tratada com 14 sess~oes de plas-

maf�erese, prednisona 1 mg/kg/dia por 30 dias e quatro doses

de vincristina. Na ocasi~ao, a investigaç~ao adicional n~ao

encontrou nenhuma comorbidade associada. Dez anos ap�os o

primeiro epis�odio, apresentou recidiva com remiss~ao ap�os

nove sess~oes de plasmaf�erese, quatro doses de rituximabe e

corticoterapia por 30 dias. Novamente, o quadro foi classifi-

cado como idiop�atico. Em 2024, quatro anos depois, foi read-

mitida no hospital com astenia, sangramentos mucocutâneos

e cefal�eia. Nesse momento, exames laboratoriais mostravam

com anemia hemolítica microangiop�atica e plaquetopenia

(Hb 8,2 g/dL; leuc�ocitos 7200 mm3; plaquetas 7.000 mm3, com

esquiz�ocitos presentes em acentuada quantidade;

LDH 1.016 U/L, bilirrubina total 3,3 mg/dL; bilirrubina

indireta 2,72 mg/dL e haptoglobina <30 mg/dL), com atividade

de ADAMTS13 <0,2%. O tratamento inicial incluiu prednisona

1 mg/kg/dia, cinco sess~oes de plasmaf�erese e quatro doses

de 100 mg de rituximabe. Nos 30 dias seguintes �a alta,

paciente foi readmitida por duas novas exacerbaç~oes, exi-

gindo m�ultiplas sess~oes adicionais de plasmaf�erese, man-

utenç~ao do corticoide e mais quatro doses de rituximabe

375 mg/m2. Para investigar essa evoluç~ao incomum, realizou

PET-CT, que mostrou linfonodomegalias supraclaviculares e

mediastinais (SUV m�axima: 17,8) e n�odulo pulmonar

(SUV=7,4). A bi�opsia de linfonodos mediastinais revelou

tuberculose ganglionar, que foi tratada com esquema RIPE

(rifampicina, isoniazida, pirazinamida e etambutol). Paciente

n~ao apresentou novas recidivas desde ent~ao. Conclus~ao: A

PTT adquirida �e condiç~ao rara e potencialmente fatal, causada

por autoanticorpos que inativam a atividade de ADAMTS13,

enzima respons�avel por clivar multímeros de alto peso molec-

ular do Fator de Von Willebrand (FVW). A deficiência de

ADAMTS13 e consequente ac�umulo de multímeros ultra-

grandes de FVW leva �a agregaç~ao e ades~ao plaquet�arias exac-

erbadas, com formaç~ao de trombos emmicrocirculaç~ao e les~ao

orgânica isquêmica de �org~aos e anemia microangiop�atica. Pela

alta mortalidade, a PTTa deve ser tratada precocemente, ainda

na suspeita do diagn�ostico, com plasmaf�erese, corticoterapia e

rituximabe na primeira linha. Para doença refrat�aria, como a

descrita nesse relato, a reavaliaç~ao do diagn�ostico e a inves-

tigaç~ao de possíveis gatilhos associados s~ao essenciais para o

controle da doença. A PTT �e uma doença rara, potencialmente

letal e que deve ser tratada de forma precoce. Em casos

refrat�arios ou com recidivas frequentes, �e essencial que o diag-

n�ostico seja confirmado e que o tratamento de comorbidades

associadas (infecç~ao, neoplasia, gestaç~ao) seja realizado.
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Introduç~ao: A p�urpura Trombocitopênica Tromb�otica (PTT)

�e uma microangiopatia rara e grave, caracterizada por

Anemia Hemolítica Microangiop�atica (MAHA), trombocito-

penia e disfunç~ao de �org~aos, como insuficiência renal e

alteraç~oes neurol�ogicas. A forma adquirida resulta da defi-

ciência severa da atividade da enzima ADAMTS13 (<10%),

devido a autoanticorpos inibidores. Eventos inflamat�orios,

infecciosos ou cir�urgicos podem precipitar a manifestaç~ao

clínica da PTT. J�a a Síndrome de Cushing, patologia endo-

crinol�ogica caracterizada por exposiç~ao crônica a níveis

elevados de glicocorticoides, especialmente na forma hipo-

fis�aria (doença de Cushing), pode atuar como fator precipi-

tante da PTT, induzindo um estado pr�o-tromb�otico, por

meio do aumento de fatores pr�o-coagulantes, reduç~ao de

anticoagulantes naturais, disfunç~ao endotelial e estase

venosa. Descriç~ao do caso: Paciente feminina, 22 anos, com

diagn�ostico pr�evio de doença de Cushing secund�aria a

macroadenoma hipofis�ario, em seguimento endocri-

nol�ogico e uso de cabergolina, com cirurgia hipofis�aria pro-

gramada. Procurou o pronto-socorro com dor abdominal e

febre. Exames laboratoriais iniciais revelaram anemia

(Hb = 8,5 g/dL), plaquetopenia grave (7.000 mm3) e dis-

funç~ao renal (Cr= 2,1 mg/dL), al�em de DHL elevada

(1681 U/L) e bilirrubina total 2,2 mg/dL. Diante dos resulta-

dos, foi realizado esfregaço de sangue perif�erico com

evidência de esquiz�ocitos. O teste de Coombs direto foi

negativo. A hip�otese de PTT foi considerada, iniciando tra-

tamento imediato com plasmaf�erese, al�em da dosagem de

ADAMTS13, que teve como resultado atividade inferior a

0,2%, confirmando assim o diagn�ostico de PTT. A paciente

recebeu 13 sess~oes consecutivas de plasmaf�erese, seguidas

por espaçamento progressivo ap�os estabilizaç~ao plaquet�a-

ria. Devido �a doença de Cushing ativa, optou-se por n~ao

utilizar corticosteroides e ap�os 28 dias de evoluç~ao clínica

est�avel, foi iniciada azatioprina 150 mg/dia como alterna-

tiva. Por parte da endocrinologia foi mantida cabergolina e

introduzido cetoconazol. Conclus~ao: A associaç~ao entre sín-

drome de Cushing e PTT �e rara, mas fisiopatologicamente

plausível. O hipercortisolismo pode induzir disfunç~ao endo-

telial, aumentar a persistência de multímeros do fator de

von Willebrand e favorecer a produç~ao de autoanticorpos

contra ADAMTS13. O manejo da PTT nesse contexto �e desa-

fiador, sobretudo pela contraindicaç~ao relativa ao uso de

corticosteroides, normalmente parte do tratamento padr~ao.

Neste caso, o desfecho favor�avel foi alcançado por meio de

plasmaf�erese, controle do eixo end�ocrino e

imunossupress~ao alternativa. Este relato destaca a

importância do reconhecimento precoce da PTT e da inves-

tigaç~ao de fatores precipitantes atípicos, como o hipercorti-

solismo end�ogeno. O tratamento individualizado, sem

corticosteroides, mostrou-se eficaz e seguro, reforçando a

necessidade de estrat�egias terapêuticas adaptadas a contex-

tos clínicos complexos.
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