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com presenca de esquizdcitos em esfregaco de sangue peri-
férico. A avaliagcao laboratorial ainda evidenciava hemolise
(reticulocitose de 404.000 mm?, LDH de 3.314 U/L e bilirrubina
indireta de 5,33 mg/dL). Considerando o quadro clinico, rece-
beu o diagndstico de PTT e foi tratada com 14 sessoes de plas-
maférese, prednisona 1 mg/kg/dia por 30 dias e quatro doses
de vincristina. Na ocasiao, a investigacao adicional nao
encontrou nenhuma comorbidade associada. Dez anos apds o
primeiro episddio, apresentou recidiva com remissao apos
nove sessoes de plasmaférese, quatro doses de rituximabe e
corticoterapia por 30 dias. Novamente, o quadro foi classifi-
cado como idiopatico. Em 2024, quatro anos depois, foi read-
mitida no hospital com astenia, sangramentos mucocutaneos
e cefaléia. Nesse momento, exames laboratoriais mostravam
com anemia hemolitica microangiopdtica e plaquetopenia
(Hb 8,2 g/dL; leucécitos 7200 mm?; plaquetas 7.000 mm?, com
esquizdcitos  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 sessoes de plasmaférese e quatro doses
de 100 mg de rituximabe. Nos 30 dias seguintes a alta,
paciente foi readmitida por duas novas exacerbagoes, exi-
gindo multiplas sessoes adicionais de plasmaférese, man-
utencao do corticoide e mais quatro doses de rituximabe
375 mg/m?. Para investigar essa evolugdo incomum, realizou
PET-CT, que mostrou linfonodomegalias supraclaviculares e
mediastinais (SUV maéxima: 17,8) e nddulo pulmonar
(SUV=7,4). A Dbidpsia de linfonodos mediastinais revelou
tuberculose ganglionar, que foi tratada com esquema RIPE
(rifampicina, isoniazida, pirazinamida e etambutol). Paciente
nao apresentou novas recidivas desde entao. Conclusao: A
PTT adquirida é condi¢ao rara e potencialmente fatal, causada
por autoanticorpos que inativam a atividade de ADAMTS13,
enzima responsavel por clivar multimeros de alto peso molec-
ular do Fator de Von Willebrand (FVW). A deficiéncia de
ADAMTS13 e consequente acimulo de multimeros ultra-
grandes de FVW leva a agregacao e adesao plaquetdrias exac-
erbadas, com formagao de trombos em microcirculagao e lesao
organica isquémica de 6rgaos e anemia microangiopatica. Pela
alta mortalidade, a PTTa deve ser tratada precocemente, ainda
na suspeita do diagndstico, com plasmaférese, corticoterapia e
rituximabe na primeira linha. Para doenca refratdria, como a
descrita nesse relato, a reavaliacao do diagnéstico e a inves-
tigacao de possiveis gatilhos associados sao essenciais para o
controle da doenca. A PTT é uma doenga rara, potencialmente
letal e que deve ser tratada de forma precoce. Em casos
refratarios ou com recidivas frequentes, é essencial que o diag-
néstico seja confirmado e que o tratamento de comorbidades
associadas (infeccao, neoplasia, gestacao) seja realizado.
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Introdugao: A purpura Trombocitopénica Trombética (PTT)
é uma microangiopatia rara e grave, caracterizada por
Anemia Hemolitica Microangiopdtica (MAHA), trombocito-
penia e disfuncao de 6rgaos, como insuficiéncia renal e
alteracoes neurolégicas. A forma adquirida resulta da defi-
ciéncia severa da atividade da enzima ADAMTS13 (<10%),
devido a autoanticorpos inibidores. Eventos inflamatdrios,
infecciosos ou cirurgicos podem precipitar a manifestacao
clinica da PTT. J4 a Sindrome de Cushing, patologia endo-
crinolégica caracterizada por exposicao cronica a niveis
elevados de glicocorticoides, especialmente na forma hipo-
fisaria (doenca de Cushing), pode atuar como fator precipi-
tante da PTT, induzindo um estado proé-trombético, por
meio do aumento de fatores pré-coagulantes, reducao de
anticoagulantes naturais, disfuncao endotelial e estase
venosa. Descri¢ao do caso: Paciente feminina, 22 anos, com
diagnéstico prévio de doenca de Cushing secunddria a
macroadenoma hipofisdrio, em seguimento endocri-
noldgico e uso de cabergolina, com cirurgia hipofiséria 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 mm?® e dis-
funcao renal (Cr= 2,1 mg/dL), além de DHL elevada
(1681 U/L) e bilirrubina total 2,2 mg/dL. Diante dos resulta-
dos, foi realizado esfregaco de sangue periférico com
evidéncia de esquizdcitos. O teste de Coombs direto foi
negativo. A hipdtese de PTT foi considerada, iniciando tra-
tamento imediato com plasmaférese, além da dosagem de
ADAMTS13, que teve como resultado atividade inferior a
0,2%, confirmando assim o diagndstico de PTT. A paciente
recebeu 13 sessoes consecutivas de plasmaférese, seguidas
por espagcamento progressivo apds estabilizacao plaquetd-
ria. Devido a doenga de Cushing ativa, optou-se por nao
utilizar corticosteroides e apés 28 dias de evolugao clinica
estavel, foi iniciada azatioprina 150 mg/dia como alterna-
tiva. Por parte da endocrinologia foi mantida cabergolina e
introduzido cetoconazol. Conclusao: A associagao entre sin-
drome de Cushing e PTT ¢é rara, mas fisiopatologicamente
plausivel. O hipercortisolismo pode induzir disfuncao endo-
telial, aumentar a persisténcia de multimeros do fator de
von Willebrand e favorecer a producao de autoanticorpos
contra ADAMTS13. O manejo da PTT nesse contexto é desa-
fiador, sobretudo pela contraindicacao relativa ao uso de
corticosteroides, normalmente parte do tratamento padrao.
Neste caso, o desfecho favoravel foi alcangado por meio de
plasmaférese, controle do eixo endécrino e
imunossupressao alternativa. Este relato destaca a
importancia do reconhecimento precoce da PTT e da inves-
tigacao de fatores precipitantes atipicos, como o hipercorti-
solismo enddgeno. O tratamento individualizado, sem
corticosteroides, mostrou-se eficaz e seguro, reforcando a
necessidade de estratégias terapéuticas adaptadas a contex-
tos clinicos complexos.
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Introducao: Mesotelioma maligno é um cancer de células
mesoteliais. O tratamento € limitado e a sobrevida é de cerca
de 9-12 meses apd6s o diagnostico. As microangiopatias
trombéticas tem diversas causas, mas quando paraneoplasi-
cas, costumam apresentar pior progndstico. A Purpura Trom-
bocitopénica Trombética (PTT) é caracterizada pela
deficiéncia grave da protease ADAMTS13, responsavel por cli-
var multimeros ultralongos de Fator de von Willebrand (VWF).
Quando essa clivagem é prejudicada, os multimeros de vWF
acumulam-se e promovem agregacao plaquetaria dissemi-
nada na microcirculacao, levando a formagcao de microtrom-
bos. Descricao do caso: Paciente do sexo feminino, 67 anos,
farmacéutica, com histérico ocupacional de ter trabalhado
em laboratdérios hospitalares. Nega tabagismo, etilismo e
comorbidades. Em abril de 2025 apresentou dispnéia, sendo
internada em UTIL Encontrado derrame pleural esquerdo, foi
submetida a pleurodese, que revelou infiltracao neopldsica
difusa da pleura visceral e parietal. A andlise anatomopa-
toldgica e o estudo imuno-histoquimico foram compativeis
com mesotelioma pleural epitelioide. Durante a internacao, a
paciente apresentou melena em grande quantidade. Consta-
tada anemia normocitica (hb 7.8) e plaquetopenia (19.000)
sem descri¢oes de achados morfoldgicos. Iniciada corticoide e
IgVH em UTI, suspeitando de uma PTI, sendo refratdria a imu-
noglobulina. Frente a isso, foi solicitada avaliacao da hemato-
logia, realizado AMO, sem alteracoes. No dia seguinte, evoluiu
com déficit neurolégico focal transitério com TC de cranio
sem alteracoes. Hemograma de urgéncia com fragmentacao
eritrocitdria e DHL em ascensao (1001 U/L), sem perda de
funcao renal, solicitado ADAMTS13 e iniciada plasmaferese

didria e dexametasona 16 mg/dia. Atividade de ADAMTS13

de 0,8% e ADAMTS13 inibidor 3,2 B.U, compativel com

purpura trombética trombocitopénica paraneopldsica. Em 05/

25 iniciou o primeiro ciclo de quimioterapia com cisplatina e

pemetrexede, evoluindo com neutropenia. Apresentou mel-

hora de DHL (286 U/L) e plaquetas em ascensao, iniciado espa-
camento de plasmaférese. Apresentou novo aumento de DHL

(4431 U/L), confusao mental e febre. Retomada plasmaferese

diaria e iniciado Piperacilina com Tazobactam por infeccao

por Salmonella nao-Typhi com controle infeccioso. Evoluiu
para TOT por crises convulsivas, realizado pulsoterapia com
metilprednisolona e iniciado rituximabe. Obteve controle de

PTT, contudo, com auséncia de despertar, foram instituidas

medidas de conforto. Conclusao: Este caso mostra a rara

associacao entre mesotelioma pleural epitelioide e PTT para-
neopldsica, com poucos relatos na literatura. Apesar do trata-

mento intensivo, a evolugao foi desfavoravel, ratificando o

prognostico sombrio citado em casos de PTT paraneoplasica.
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Introducao: A Sindrome de Bernard-Soulier (SBS) é um dis-
turbio raro e hereditario da coagulacao sanguinea, caracteri-
zado por plaquetas anormalmente grandes, trombocitopenia
e tempo de sangramento prolongado. Por ter sintomas muito
semelhantes, muitos pacientes sao diagnosticados erronea-
mente com Purpura Trombocitopénica idiopatica e chegam a
ser submetidos a esplenectomia sem necessidade. E causada
pela auséncia ou defeito na glicoproteina GPIb — presente na
superficie das plaquetas que se liga ao fator de Von Wille-
brand, iniciando uma cascata que resulta na agregacao pla-
quetdria no endotélio. A GPIb também desempenha um papel
na manutencao do formato das plaquetas, entao, na auséncia
desse receptor, o resultado sao disturbios na adesao e
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