
Qualitative analysis identified threemain themes: 1) Experien-

ces of Pain and Disability: Participants described intense,

chronic joint pain and loss of mobility, often associated with

visible joint deformities. These impairments led to feelings of

shame, frustration, and lowered self-esteem. Fear of progres-

sive disability, especially with aging, was a common source of

anxiety. 2) Educational and Professional Impact: Many PwH

reported interrupted or modified educational trajectories due

to treatment schedules, limited physical endurance, or fre-

quent hospital visits. Discrimination in the labor market was

also reported, including job loss or exclusion following disclo-

sure of their diagnosis. 3) Family and Financial Burden: Family

members, particularly mothers and partners, often had to

give up employment, relocate to access care, or provide con-

tinuous caregiving. Financial stress was exacerbated by travel

costs to hemophilia centers and lack of local physiotherapy

services. Discussion and Conclusion: Despite clinical advan-

ces, Brazilian PwH continues to face profound limitations in

physical, emotional, and social domains. These findings high-

light the urgent need to strengthen access to comprehensive,

multidisciplinary care, especially psychosocial support and

rehabilitation services. This is consistent with the World Fed-

eration of Hemophilia’s guidelines, which emphasize that

effective hemophilia management must extend beyond clot-

ting factor replacement to include holistic, patient- and fam-

ily-centered care.
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Introduç~ao: A P�urpura Fulminans Idiop�atica (PFI) �e uma sín-

drome rara, descrita inicialmente na d�ecada de 90, associada

�a deficiência adquirida de Proteína S (PS). Classicamente, esse

quadro �e secund�ario �a infecç~ao viral por varicela-z�oster ou

herpesvírus humano 6, que induz a produç~ao de autoanticor-

pos contra a PS. O mecanismo fisiopatol�ogico mais plausível �e

a reaç~ao cruzada mediada por mimetismo molecular entre o

vírus e a PS. Clinicamente, caracteriza-se por evoluç~ao r�apida

para necrose cutânea e elevada mortalidade. At�e onde sabe-

mos, relatamos os primeiros casos pedi�atricos brasileiros de

PFI desencadeada por Citomegalovírus (CMV). Descriç~ao do

caso: Paciente 1: Masculino, 8 anos, hematoquezia e les~oes

purp�uricas puntiformes em membro inferior direito, h�a sete

dias, que progrediram rapidamente para membro contralat-

eral, regi~ao escapular e face. Ao exame: presença de les~oes

bolhosas de conte�udo hem�atico em membros inferiores e

les~oes equim�oticas em tronco e face. Exames laboratoriais:

Hb 4.5g/dL, leuc�ocitos 42.170 mm3, plaquetas 59.000 mm3,

fibrinogênio 34 mg/dL (VR 200‒393), TTPAr 1,45 (VR < 1,20), AP

56% (VR > 70%), Dímero-d > 128.000 ng/mL (VR < 500),

ADAMTS-13 55% (40%‒130%), Coombs negativo, esquiz�ocitos

ausentes, PCR sangue CMV 10.882 UI/mL (VR n~ao detect�avel).

Apesar de antibioticoterapia e suporte transfusional, paciente

evoluiu com piora das les~oes cutâneas, sistêmica (ventilaç~ao

mecânica, hemodi�alise), trombose de veia jugular, art�eria tib-

ial posterior e safena magna. Quatro dias ap�os admiss~ao, PS

livre 11% (61,5%‒142%), Proteína C funcional 162% (45%‒

153%), mutaç~ao G20210A, Fator V Leidein e antifosfolípides

negativos e bi�opsia de pele: vasculopatia trombosante. Rece-

beu reposiç~ao de Plasma Fresco Congelado (PFC) por 39 dias,

Ganciclovir por 20 dias e anticoagulaç~ao terapêutica por oito

meses. Tempo de internaç~ao: 3 meses. Sequelas: amputaç~ao

transtibial bilateral, desarticulaç~ao interfalangiana distal de

4° e 5° quirod�actilos direitos, al�em das interfalangeanas proxi-

mais do 1° ao 5° quirod�actilos esquerdos. Ap�os alta hospitalar:

manteve necessidade de hemodi�alise, PS livre 59,6% (dois

meses ap�os diagn�ostico) e EXOMA normal. Paciente 2: Femi-

nino, 1a 6m, irm~a de Paciente 1, interna com quadro febril h�a

uma semana, evoluindo com linfonodomegalia e m�aculas eri-

tematoviol�aceas em membros inferiores. Exames laborator-

iais: Hb 6.7g/dL, Leuc�ocitos 16.000 mm3, Plaquetas

149.000 mm3, fibrinogênio indetect�avel, TP e TTPA incoa-

gul�aveis, Dímero-d > 50.000ng/mL, PCR CMV 13.545 UI/mL, PS

indetect�avel, PC 47% (VR 59%‒147%). Recebeu PFC por 17 dias

e anticoagulaç~ao terapêutica at�e normalizaç~ao da PS livre

98% (8 meses ap�os diagn�ostico). Tempo de internaç~ao: 32

dias. Recebeu alta hospitalar sem complicaç~oes. PS dos geni-

tores: normal. Conclus~ao: A PFI �e uma condiç~ao potencial-

mente grave cujo diagn�ostico e tratamento s~ao desafiadores.

Diante da presença de les~oes purp�uricas com r�apida evoluç~ao

para necrose, especialmente em membros inferiores, asso-

ciada �a hist�oria de infecç~ao recente, este diagn�ostico deve ser

considerado e a dosagem precoce de PS �e essencial. O pronto

reconhecimento e o início imediato do tratamento com anti-

coagulaç~ao e PFC s~ao cruciais para prevenir complicaç~oes

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

uma síndrome rara e potencialmente fatal caracterizada por
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trombocitopenia, anemia hemolítica microangiop�atica, dis-

funç~ao neurol�ogica, febre e comprometimento renal. A forma

adquirida �e imunomediada e cursa com deficiência funcional

da metaloprotease ADAMTS13, geralmente associada �a pre-

sença de autoanticorpos inibit�orios. A implementaç~ao da

plasmaf�erese revolucionou o progn�ostico da PTT, mas

pacientes com recaídas m�ultiplas ainda representam um

desafio clínico e terapêutico. Descriç~ao do caso: Paciente do

sexo feminino, 39 anos, teve diagn�ostico de PTT adquirida aos

33 anos, em julho de 2019. Apresentou sete epis�odios docu-

mentados at�e julho de 2025. O primeiro epis�odio foi caracteri-

zado por anemia grave, trombocitopenia, sinais neurol�ogicos

(confus~ao mental e convuls~ao) e presença de esquiz�ocitos em

esfregaço de sangue perif�erico (ESP), tratado com plasmaf�er-

ese intensiva (21 sess~oes) e corticoterapia. Evoluiu com recaí-

das em dezembro de 2020, julho de 2021, outubro de 2022,

fevereiro de 2024, setembro de 2024 e junho de 2025, com pre-

domínio de anemia hemolítica microangiop�atica, trombocito-

penia grave (<20.000 mm3) e manifestaç~oes neurol�ogicas em

dois epis�odios (cefaleia e convuls~oes). Durante a terceira

recaída, a paciente recebeu rituximabe (375 mg/m2, 4 doses),

com resposta inicial favor�avel. Ao longo do curso da doença,

apresentou intercorrências infecciosas relevantes, o que

reflete o aumento do risco associado tanto �a pr�opria PTT

quanto �as terapias imunossupressoras utilizadas, represen-

tando fator adicional de complexidade no manejo clínico. O

epis�odio mais recente (junho/2025) iniciou-se com quadro

constitucional e sangramentos mucocutâneos (equimoses,

pet�equias, hipermenorreia), al�em de cefaleia e astenia. Labo-

ratorialmente, apresentava anemia normocítica (Hb 7,9 g/dL),

trombocitopenia (18.000 mm3), DHL elevado e 6,8% de

esquiz�ocitos em ESP. O perfil de ADAMTS13 mostrou ativi-

dade < 0,2% (VR 60%‒160%) e inibidor com título Bethesda de

1,7 U.B. (VR < 0,4 U.B.), compatíveis com deficiência grave por

autoanticorpos. Instituído tratamento com prednisona 1 mg/

kg/dia e plasmaf�erese di�aria (11 sess~oes), com resposta clínica

e laboratorial completa. Teve alta hospitalar em 22/07/2025,

com normalizaç~ao das provas de hem�olise e plaquetometria

sustentada >150.000 mm3. Em seguimento ambulatorial,

mant�em-se clinicamente est�avel, apresentando apenas equi-

moses emmembros inferiores, atribuídas �a fragilidade capilar

induzida por corticoterapia. Em uso de prednisona 80 mg/dia

e �acido f�olico. Segue emmonitoramento clínico e laboratorial.

Conclus~ao: Este �e um caso raro de PTT adquirida recorrente,

com sete epis�odios em seis anos, alguns com manifestaç~oes

neurol�ogicas e intercorrências infecciosas significativas. Ape-

sar da terapêutica convencional com plasmaf�erese e cortico-

steroides, associada a rituximabe em epis�odio pr�evio, a

paciente mant�em padr~ao de recidivas frequentes, eviden-

ciando a complexidade do manejo de formas clínicas graves e

refrat�arias. Ressalta-se a necessidade da vigilância clínica e

laboratorial contínua e a importância da abordagem individu-

alizada em pacientes com PTT de comportamento recorrente.

A consideraç~ao de terapias biol�ogicas mais recentes pode ser

fundamental para reduzir a frequência das recaídas e mel-

horar o progn�ostico a longo prazo.
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Introduç~ao: A P�urpura Trombocitopênica Tromb�otica (PTT)

adquirida �e a principal microangiopatia tromb�otica em adul-

tos. Trata-se de uma condiç~ao rara, potencialmente grave e

com risco de vida, cuja mortalidade pode alcançar 90%

quando n~ao tratada. A PTT decorre de deficiência qualitativa

ou quantitativa da ADAMTS13, resultando na formaç~ao e dis-

seminaç~ao de trombos plaquet�arios que podem comprometer

�org~aos-alvo como coraç~ao, c�erebro e pulm~oes. O reconheci-

mento precoce da doença, associado ao início imediato da ter-

apia durante a fase aguda, reduz a mortalidade de cerca

de 90% para menos de 15%. No que se refere ao tratamento, a

introduç~ao da plasmaf�erese representou um marco ter-

apêutico, por corrigir a deficiência de ADAMTS13 e, simulta-

neamente, remover autoanticorpos patogênicos e citocinas

capazes de ativar o endot�elio. Por�em, em casos agudos graves,

refrat�arios ou com recorrência, pode ser necess�ario associar

terapias imunossupressoras, como corticosteroides, ciclofos-

famida e Rituximabe. Descriç~ao do caso: Paciente feminina,

20 anos, negra, previamente hígida, apresentou equimoses

emmembros inferiores h�a cerca de 5 dias, sendo inicialmente

atendida e liberada com encaminhamento para dermatologia.

Poucos dias depois, evoluiu com novas les~oes em outros seg-

mentos, gengivorragia, melena, inapetência e fadiga intensa,

sendo internada e transferida para hospital de referência.

Exames iniciais mostraram plaquetopenia grave (4.000 mm3),

hemoglobina 7,3 g/dL e sinais de hem�olise (LDH 2.240 U/L,

bilirrubina indireta 1,96 mg/dL, reticulocitose, esquiz�ocitos e

Coombs direto negativo). Pelo escore PLASMIC, foi classificada

como alto risco para P�urpura Trombocitopênica Tromb�otica

(PTT), sendo iniciado tratamento imediato com pulsoterapia

de metilprednisolona 1 g/dia por 3 dias, seguida de predni-

sona oral 1 mg/kg/dia, associada �a plasmaf�erese di�aria.

Durante o início do manejo, apresentou crise convulsiva gen-

eralizada. Realizou um total de 10 sess~oes de plasmaf�erese,

mas apresentou resposta apenas parcial, sendo indicado Rit-

uximabe, totalizando 4 doses semanais. No curso da inter-

naç~ao, desenvolveu sepse por Klebsiella aerogenes

multissensível, com boa evoluç~ao ap�os retirada de cateter e

antibioticoterapia guiada por cultura. O resultado do

ADAMTS13 confirmou atividade <0,2%, corroborando o diag-

n�ostico de PTT adquirida. Ap�os a segunda dose de Rituxi-

mabe, houve ascens~ao sustentada das plaquetas, permitindo

suspens~ao da plasmaf�erese. Recebeu alta em bom estado

geral, com 422.000 plaquetas, mantendo acompanhamento

ambulatorial e sem recidiva at�e o momento do relato. Con-

clus~ao: Este relato ilustra um quadro típico de PTT refrat�a-

ria �a plasmaf�erese, condiç~ao que ocorre em
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