
Arg935), confirmando esferocitose heredit�aria, e mutaç~ao HBB

p.Glu7Val em heterozigose, compatível com traço falciforme.

Exames vem reforçando o padr~ao de anemia hemolítica com

estabilidade clínica (Hb=8,6 g/dL, reticul�ocitos persistentes,

BT=1,4 mg/dL). Clinicamente, o paciente segue em acompan-

hamento com melhora do desenvolvimento neuropsicomotor

(j�a senta e melhora da aceitaç~ao alimentar), sem necessidade

de nova transfus~ao. Est�a em uso de �acido f�olico, com controle

laboratorial regular. A esferocitose heredit�aria �e uma anemia

hemolítica causada por defeitos nas proteínas da membrana

eritrocit�aria. J�a o traço falciforme, por si s�o, �e assintom�atico

na maioria dos casos. A presença concomitante dessas duas

alteraç~oes, embora rara, pode explicar a severidade do quadro

hemolítico, com necessidade transfusional precoce, icterícia

intensa e litíase biliar. O diagn�ostico definitivo deste caso exi-

giu painel gen�etico hemoglobinop�atico, essencial para confir-

mar o defeito de membrana e excluir outras causas, como

talassemias e deficiências enzim�aticas. A ferritina persisten-

temente elevada, mesmo sem ferro oral, imp~oe atenç~ao �a

possível sobrecarga de ferro relacionada �a hemotransfus~ao. A

abordagem incluiu suplementaç~ao com �acido f�olico, vigi-

lância para infecç~oes e complicaç~oes biliares, al�em de acom-

panhamento do desenvolvimento global, frequentemente

comprometido em quadros crônicos de anemia na infância.

Conclus~ao: Este caso ilustra uma forma incomum e complexa

de anemia hemolítica crônica mista por esferocitose heredit�a-

ria associada a traço falciforme, com manifestaç~oes clínicas

desde o período neonatal. A apresentaç~ao grave, com

m�ultiplas transfus~oes e atraso no desenvolvimento, reforça a

importância do diagn�ostico precoce, incluindo avaliaç~ao

gen�etica, e de um acompanhamento clínico e multidisciplinar

rigoroso. A estabilidade recente do quadro e a melhora no

DNPM evidenciam a efic�acia do manejo individualizado e do

suporte contínuo.
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Introduç~ao: A Trombocitopenia Imune Prim�aria (PTI) �e uma

doença autoimune caracterizada pela reduç~ao da contagem

de plaquetas abaixo de 100.000 mL, com manifestaç~oes clíni-

cas variadas na infância. A maioria dos pacientes apresenta

resoluç~ao espontânea, mas cerca de 20% desenvolvem formas

persistentes ou crônicas. Objetivos: Avaliar as características

clínicas e laboratoriais de pacientes com diagn�ostico de PTI

acompanhados em um ambulat�orio de Hematologia Pedi�atr-

ica. Material e m�etodos: Estudo retrospectivo por meio da

avaliaç~ao de prontu�arios eletrônicos de pacientes com PTI

acompanhados em ambulat�orio terci�ario pedi�atrico em S~ao

Paulo, de janeiro de 2019 a dezembro de 2023. Foram incluídos

pacientes at�e 18 anos com diagn�ostico confirmado de PTI.

Dados clínicos, laboratoriais, tratamento e evoluç~ao foram

analisados. A classificaç~ao e o grau de sangramento foram

categorizados conforme o consenso da Associaç~ao Americana

de Hematologia. O estudo foi aprovado pelo CEP da instituiç~ao

(CAAE: 65753722.0.0000.5505). Resultados: Foram avaliados 57

pacientes, com idade m�edia ao diagn�ostico de sete anos; 54%

eram do sexo masculino. Em 14 pacientes (24,5%) foi relatada

infecç~ao pr�evia e em 3 (5,2%) vacinaç~ao. Em relaç~ao aos sinto-

mas hemorr�agicos iniciais, 18,1% n~ao apresentaram, em

59,1% eram majoritariamente leves, e moderados a graves

em 30%. A m�edia da contagem plaquet�aria ao diagn�ostico foi

de 34.961 mm3 (DP§8.451 mm3), com mediana de 5.000 mm3

(3.000‒99.000 mm3). O mielograma foi realizado apenas em

casos indicados (28%). Quanto ao tratamento inicial,

17,86% receberam imunoglobulina intravenosa,

48,21% corticoide e 21,43% n~ao necessitavam de tratamento.

Remiss~ao ocorreu em 76% dos pacientes. Entre os pacientes

que permaneceram crônicos, 5% necessitaram de terapias de

segunda linha com boa resposta. Etiologias secund�arias

foram identificadas em 7%, incluindo L�upus Eritematoso

Sistêmico (LES). A Síndrome de Evans (SE) esteve presente em

10% dos pacientes. Durante o acompanhamento, 33,3% dos

pacientes foram classificados como rec�em-diagnosticados,

19,3% persistentes e 47,4% crônicos. Ocorreu perda de segui-

mento de sete pacientes (12,3%). Discuss~ao e conclus~ao: O

percentual de casos crônicos foi maior que o descrito na liter-

atura possivelmente devido ao car�ater terci�ario do serviço. A

natureza em geral benigna da PTI pode ser confirmada com

cerca de 80% dos pacientes, sem sintomas hemorr�agicos ou

apenas sintomas leves inicialmente. A variabilidade da conta-

gem plaquet�aria reforça a necessidade de manejo individuali-

zado. Os pacientes diagnosticados com SE refletem um curso

clínico mais complexo e refrat�ario, assim como os

secund�arios a LES. Estes casos confirmam que o manejo

requer investigaç~ao de causas secund�arias e terapias específi-

cas, especialmente em associaç~oes autoimunes ou SE. A

perda de seguimento pode ter sido influenciada pela pande-

mia de COVID-19. Em conclus~ao, destaca-se a importância do

diagn�ostico precoce e tratamento personalizado para mel-

horar o diagn�ostico e o progn�ostico, reconhecendo que uma

parcela significativa requer terapias mais intensas e acom-

panhamento prolongado. O estudo em ambulat�orio especiali-

zado permitiu avaliaç~ao detalhada ao longo de cinco anos

principalmente de casos n~ao classificados como rec�em-

diagnosticados.
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