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Plaquetopenias Pediátricas

Avaliação Inicial do Paciente Pediátrico com Sangramento
Introdução ao Sangramento na Infância

• Sangramento: queixa pediátrica frequente, motivando procura rápida por atendimento.
• Avaliação inicial: focar na identificação da causa subjacente, distinguindo entre alterações plaquetárias (hemostasia
primária) e deficiências nos fatores de coagulação (hemostasia secundária).

• Hemostasia primária: envolve interação entre plaquetas e vaso sanguíneo.
• Hemostasia secundária: compreende cascata de ativação demúltiplos fatores de coagulação, culminando na formação
do coágulo.

• Deficiências em qualquer componente podem levar a sangramentos, mesmo com função plaquetária normal, exigindo
abordagens diagnósticas diferenciadas.

Anamnese Detalhada no Sangramento
• Investigação inicial: anamnese detalhada.
• Crucial: determinar se é o primeiro episódio de sangramento.
• Sangramento agudo, grande volume, em criança previamente hígida: sugere problema plaquetário.
• História de sangramentos recorrentes (ex: excessivo pós-extração dentária, hematoma significativo pós-injeção intra-
muscular, ressangramento de feridas cicatrizadas, especialmente orais): aponta para possíveis alterações nos fatores
de coagulação.

Fatores Desencadeantes e Medicações
• Investigar: sangramento espontâneo ou desencadeado por fator específico.
• Relevante: uso de medicações.

– Anticonvulsivantes: podem induzir plaquetopenia.
– Fármacos que aumentam risco de sangramento (ex: ácido acetilsalicílico (AAS)): questionar uso, mesmo

inadvertido.

Histórico de Infecção Recente
• Infecção (respiratória, gastrointestinal como diarreia, IVAS, traqueobronquite) 15-20 dias antes do sangramento: le-
vanta suspeita de Trombocitopenia Primária Imune (TPI).

• TPI: produção de anticorpos contra plaquetas, resultando em manifestações hemorrágicas.

História Familiar de Sangramentos
• Presença de história familiar de distúrbios hemorrágicos (ex: necessidade de reposição de fatores, sangramentos au-
mentados): aumenta probabilidade de alteração hereditária dos fatores de coagulação na criança.

Exame Físico e Sinais Distintivos
Diferenciação de Lesões Cutâneas Hemorrágicas

• Certos achados no exame físico auxiliam na diferenciação entre distúrbios plaquetários e de fatores de coagulação.

Lesão Descrição Sugestivo de

Petéquias Lesões puntiformes, não
desaparecem à digitopressão.

Plaquetopenia (indicam necessidade
de hemograma para avaliação
plaquetária).

Equimoses Manchas roxas superficiais, sem
aumento de volume.

Problemas plaquetários.

Hematomas Coleções sanguíneas mais profundas,
com aumento de volume.

Alterações nos fatores de coagulação.

Hemartrose Sangramento intra-articular. Alterações nos fatores de coagulação.

Hemartrose e Coagulopatias
• Hemartrose:

– Manifestação particularmente importante, especialmente nas hemofilias.
– Raramente causada por doença de vonWillebrand (DvW).
– Ocorrência muito incomum em quadros de plaquetopenia.
– Sangramento articular direciona investigação para deficiências de fatores de coagulação.

Investigação da Epistaxe
• Epistaxe: sangramento mais comum na infância.
• Investigação mandatória em três situações principais:

– Volumesignificativo: Mesmoemprimeiro episódio de curta duração, se grande perda sanguínea (mais comum
em plaquetopenias).

– Duração prolongada: Persistência por mais de 10 minutos apesar de compressão local (pode relacionar-se
a alterações plaquetárias ou de fatores de coagulação).

– Frequência aumentada: Múltiplos episódios, mesmo pequenos/curtos, com frequência excessiva (ex: três
vezes/semana), justificam investigação (geralmente associados a alterações de fatores de coagulação).

* Decisão de investigar baseada no bom senso clínico (sem guideline específico para número de episódios).
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Sangramento Menstrual Aumentado
• Meninas pós-menarca com sangramento menstrual excessivo (menorragia):

– Doença de von Willebrand deve ser a primeira hipótese diagnóstica, mesmo sem história prévia de sangra-
mentos.

– Coagulograma (TAP, TTPA, TT, fibrinogênio) pode estar completamente normal na DvW.

Diagnóstico Diferencial de Púrpuras Febris: Meningococcemia
• Suspeita de Meningococcemia (emergência médica) com: febre alta, hipotensão, aparecimento rápido (horas) de
múltiplas petéquias/lesões purpúricas, estado geral comprometido.

• Difere significativamente de distúrbios hematológicos primários (ex: TPI).
• Casos podem ser erroneamente encaminhados à hematologia.
• Diferenciação da TPI: na TPI, febre geralmente ocorre semanas antes das petéquias, não concomitantemente.

Diagnóstico Diferencial de Púrpuras Não Trombocitopênicas: Púrpura de Henoch-Schönlein
• Sugestivo de Púrpura de Henoch-Schönlein (vasculite por IgA): petéquias confluentes em rash (predominan-
temente da cintura para baixo), associado à dor abdominal.

• Características: vasculite com hemograma normal (plaquetas e leucócitos normais).
• Principal preocupação: acometimento renal (risco de insuficiência renal).

Distúrbios Plaquetários
Classificação das Alterações Plaquetárias

• Tipos: congênitas, adquiridas, ou decorrentes de defeitos na função plaquetária.
• Podem envolver:

– Quantidade (plaquetopenia ou trombocitopenia).
– Qualidade (trombocitopatias).

Causas Adquiridas de Plaquetopenia
• Doenças da medula óssea: Leucemias, aplasia de medula, mielofibrose ou qualquer condição que ocupe espaço
medular ou impeça seu funcionamento.

• Infecções: HIV (plaquetopenia pode ser primeira manifestação).
• Doenças autoimunes: Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) (pode iniciar com plaquetopenia; investigar LES
em plaquetopenias persistentes, especialmente > 6 meses).

Trombocitopenias Congênitas: Síndrome de TAR
• Síndrome de TAR (Trombocitopenia com Ausência de Rádio):

– Condição congênita: plaquetopenia (hipoplasia de megacariócitos).
– Associada a: aplasia do rádio (pode incluir polegares, resultando em implantação da mão no cotovelo), por vezes

anomalias cardíacas e renais.
• Tratamento (sangramento importante ou necessidade cirúrgica): transfusão de plaquetas.
• Transplante de medula óssea: não indicado (risco > benefício); plaquetopenia isolada manejada com transfusões
quando necessário.

Trombocitopenias Congênitas: Síndrome deWiskott-Aldrich
• Síndrome deWiskott-Aldrich:

– Doença genética: cursa com plaquetas pequenas (microtrombocitopenia).
– Associada a: imunodeficiência combinada, eczema, infecções de repetição, risco aumentado de neoplasias.

• Tratamento curativo: transplante de medula óssea (indicado primariamente pela imunodeficiência associada).

Trombocitopenias Congênitas: Anemia de Fanconi
• Anemia de Fanconi:

– Doença hereditária: instabilidade cromossômica.
– Plaquetopenia: manifesta-se por volta dos 6-7 anos, evoluindo para leucopenia e anemia (aplasia de medula).
– Apresentação clínica: baixa estatura, manchas café com leite, fácies característica (”cara de passarinho”: olhos

próximos, queixo pequeno, microcefalia), alterações renais, cardíacas, esqueléticas (anormalidades no rádio e
polegar, ausência do músculo hipotenar).

• Diagnóstico: confirmado pelo teste de quebra cromossômica induzida por diepoxibutano (DEB).
• Transplantedemedulaóssea: indicado comdependência transfusional ouneutropenia grave (neutrófilos<200/mm³).
• Manejo pré-transplante: sangramentos com transfusão de plaquetas.

Defeitos de Função Plaquetária: Síndrome de Bernard-Soulier
• Síndrome de Bernard-Soulier:

– Distúrbio autossômico recessivo: deficiência de glicoproteína de membrana essencial, função plaquetária com-
prometida (independente do número).

– Sangramentos podem ser graves.
– Característica marcante: plaquetas gigantes (macrotrombócitos), tamanho comparável ao das hemácias, po-

dem ser subcontadas por contadores automatizados.
• Suspeita: plaquetopenia no hemograma automatizado; crucial visualização das plaquetas gigantes no esfregaço de
sangue periférico.

• Diagnóstico: confirmado por imunofenotipagem plaquetária.
• Tratamento (episódios hemorrágicos ou preparo cirúrgico): transfusão de plaquetas.
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Trombocitopenia Primária Imune (TPI)
Definição e Epidemiologia da TPI

• Trombocitopenia Primária Imune (TPI) (antes Púrpura Trombocitopênica Idiopática - PTI): causamais comum
de trombocitopenia adquirida na infância.

• Gatilho: frequentemente infeccioso (2-3 semanas antes do início); pode ocorrer sem fator desencadeante identificável.
• Causa: produção de autoanticorpos que destroem plaquetas circulantes e afetammegacariócitos namedula óssea (pre-
judicando produção plaquetária).

• Evolução:
– 80% dos casos são autolimitados (agudos): resolvem em até seis meses (maioria em 2-3 meses).
– 20% tornam-se crônicos: duração superior a 6 meses.

Diagnóstico Clínico e Laboratorial da TPI
• Diagnóstico eminentemente clínico (baseado na história e exame físico).
• História clínica:

– Exclusivamente manifestações hemorrágicas (petéquias, equimoses, epistaxe, gengivorragia).
– Presença de outros sintomas (dor óssea, febre persistente, perda de peso, linfadenomegalia significativa) deve

levantar suspeita de outras patologias (ex: leucemia).
• Exame físico:

– Apenas sinais de plaquetopenia.
– Hepatoesplenomegalia ou linfonodos com características preocupantes (endurecidos, aderidos, >2 cm) excluem

diagnóstico presuntivo de TPI e indicam investigação para outras causas.
• Hemograma:

– Caracteristicamente mostra plaquetopenia (geralmente < 100.000/mm³).
– Anemia: presente apenas se houver sangramento volumoso recente; caso contrário, sua presença em paciente

com sangramento discreto (apenas petéquias/equimoses) exige investigação medular.
– Leucócitos devem estar normais em número e morfologia; leucocitose ou leucopenia (mesmo sem blastos

no sangue periférico) afastam o diagnóstico de TPI.

Avaliação da Medula Óssea na TPI
• Aspirado de medula óssea: não rotineiramente necessário para diagnóstico inicial de TPI se quadro clínico e laborato-
rial típico.

• Guidelines sugerem realização se plaquetopenia persistir > 6 meses.
• Prática clínica: alguns serviços realizam mais precocemente (após 2 meses de plaquetopenia) para maior segurança
diagnóstica.

• Achados na TPI: medula óssea tipicamente revela aumento do número de megacariócitos (podem ser de tama-
nho reduzido, núcleos hipoplásticos e ”desnudos- semplaquetas ao redor), refletindo tentativa de compensação e efeito
dos anticorpos.

Manejo da TPI: Classificação e Decisão Terapêutica
• Manejo baseado na presença e intensidade das manifestações hemorrágicas, não exclusivamente no número de pla-
quetas.

Classificação TPI Manifestações Tratamento Medicamentoso

TPI seca Presença apenas de petéquias e/ou
equimoses, sem sangramentos ativos
em mucosas ou outros sítios.

Geralmente não necessita (mesmo
com plaquetas < 10.000/mm³).
Apenas orientação e observação.
Estudos corroboram que essa
abordagem não aumenta risco de
sangramentos graves (incluindo
hemorragia SNC).

TPI molhada (ou úmida) Presença de sangramentos ativos
(epistaxe, gengivorragia, hematúria,
sangramento gastrointestinal).

Indicado.

Orientações para Pacientes com TPI Seca
• Restrição de atividades: Evitar esportes de contato, brincadeiras de risco (parquinhos, árvores, bicicletas) en-
quanto plaquetopenia persistir.

• Evitar medicamentos: Não utilizar anti-inflamatórios não esteroidais (AINEs) ou AAS.
• Monitoramento: Orientar pais a procurar atendimento médico imediato em caso de surgimento de sangramentos
ativos.

• Acompanhamento laboratorial: Hemogramas seriados (ex: semanalmente) para monitorar contagem plaquetá-
ria. Retorno às atividades escolares/normais geralmente com plaquetas > 50.000/mm³.

Tratamento Farmacológico da TPI Molhada: Corticosteroides
• Primeira linha para TPI com sangramento ativo: corticoterapia.
• Fundamental assegurar diagnóstico de TPI antes de iniciar (podem mascarar leucemia). Se dúvida diagnóstica (dor
óssea, febre inexplicada, linfonodomegalia suspeita), aspirado de medula óssea prévio.
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• Prednisona ou prednisolona oral:
– Dose: 1-2 mg/kg/dia (máximo 60-80 mg/dia) por 5-7 dias.
– Mecanismo: diminui destruição plaquetária mediada por anticorpos (não estimula produção).
– Avaliação da resposta: suspender se sangramento cessar, independentemente da contagem plaquetária.

Não há indicação para uso prolongado visando apenas normalizar plaquetas sem sangramento.
• Se prednisona oral ineficaz e novo sangramento: tentarmetilprednisolona intravenosa ou dexametasona.

Tratamento Farmacológico da TPI Molhada: Imunoglobulina Intravenosa (IVIG)
• Segunda linha: se corticosteroides falharem em controlar sangramento ativo ou em sangramento grave (requer eleva-
ção mais rápida de plaquetas).

• Imunoglobulina intravenosa (IVIG):
– Dose: 0,8 a 1 g/kg em dose única (esquemas de 5 dias não demonstraram superioridade).
– Mecanismo: diminui destruição plaquetária (provavelmente por bloqueio de receptores Fc em macrófagos).
– Resposta: pode levar até dois dias.

• Internação: casos de sangramento muito importante, de difícil controle (ex: epistaxe volumosa requerendo tampona-
mento) ou recorrente. Tratamento ambulatorial se sangramento controlado e paciente estável.

Transfusão de Plaquetas na TPI
• Raramente indicada.
• Considerar apenas em situações de sangramento comriscode vida iminente (ex: hemorragia do sistemanervoso
central).
– Casos extremos: administrar metilprednisolona, IVIG e transfusão de plaquetas concomitantemente.

• Geralmente ineficaz fora dessas circunstâncias críticas: plaquetas transfundidas serão rapidamente destruídas pelos
autoanticorpos (erro comum no manejo da TPI).

Distúrbios dos Fatores de Coagulação
Avaliação Laboratorial Inicial

• Suspeita de alteração dos fatores de coagulação: solicitar, além do hemograma, o coagulograma.
• Coagulograma inclui: Tempo de Protrombina (TAP), Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPA), Tempo de
Trombina (TT) e dosagem de Fibrinogênio.

Doença de vonWillebrand (DvW)
• Distúrbio hemorrágico hereditário mais prevalente (afeta 1-3% da população, 10% sintomáticos).
• Caracteriza-se por defeito quantitativo ou qualitativo do fator de vonWillebrand (FvW).
• Fundamental: coagulograma pode ser normal na DvW.
• Suspeita: quadros de sangramentos mucocutâneos (epistaxe recorrente, gengivorragia, equimoses fáceis), especial-
mentemenorragia em adolescentes.

• Diagnóstico: requer dosagens específicas do FvW (antígeno e atividade funcional) - exames especializados.

Hemofilias
• Hemofilias (A - deficiência de Fator VIII; B - deficiência de Fator IX): coagulopatias hereditárias ligadas ao
cromossomo X.

• Manifestações clínicas sugestivas:
– Hematomas desproporcionais (pós-vacinas IM ou vitamina K ao nascimento).
– Hematomas significativos por traumas mínimos (ex: bater cabeça no berço).
– Hemartroses (principalmente joelhos, cotovelos, tornozelos) ao iniciar engatinhar ou deambular.

• Achado laboratorial chave: Alargamento do TTPA (TTPA normal exclui hemofilia).
• Diagnóstico confirmatório: Dosagem dos níveis de Fator VIII e Fator IX.
• Outros sinais sugestivos de distúrbio de fator de coagulação:

– Sangramentos não cessam após 20 minutos de compressão.
– Sangramentos necessitando transfusão de concentrado de hemácias.
– Sangramento por mais de 15 minutos em local de corte.
– Ressangramento em feridas orais (língua, lábio).
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