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Plaquetopenias Pediátricas

Avaliação Inicial do Paciente Pediátrico com Sangramento

Introdução ao Sangramento na Infância

O sangramento é uma queixa frequente que motiva a procura rápida por atendimento pediátrico.

A avaliação inicial deve focar na identificação da causa subjacente, distinguindo se o sangramento está

predominantemente relacionado a alterações plaquetárias (hemostasia primária) ou a deficiências nos

fatores de coagulação (hemostasia secundária). A hemostasia primária envolve a interação entre pla-

quetas e o vaso sanguíneo, enquanto a hemostasia secundária compreende uma cascata de ativação de

múltiplos fatores de coagulação que culminam na formação do coágulo. Deficiências em qualquer um

desses componentes podem levar a sangramentos,mesmo com funçãoplaquetária normal, configurando

duas situações distintas que requerem abordagens diagnósticas diferenciadas.

Anamnese Detalhada no Sangramento

A investigação da criança com sangramento inicia-se com uma anamnese detalhada. É crucial de-

terminar se é o primeiro episódio de sangramento. Um sangramento agudo e de grande volume em

uma criança previamente hígida sugere um problema plaquetário. Por outro lado, uma história de san-

gramentos recorrentes, como sangramento excessivo após extração dentária, formação de hematoma

significativo após injeção intramuscular, ou ressangramento de feridas cicatrizadas (especialmente na

cavidade oral), aponta para possíveis alterações nos fatores de coagulação.

Fatores Desencadeantes e Medicações

Deve-se investigar se o sangramento foi espontâneo ou desencadeado por algum fator específico. O

uso de medicações é um ponto relevante; por exemplo, anticonvulsivantes podem induzir plaque-

topenia. O uso de fármacos que aumentam o risco de sangramento, como o ácido acetilsalicílico

(AAS), mesmo que administrado inadvertidamente por familiares, deve ser questionado.
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Histórico de Infecção Recente

A ocorrência de infecção (respiratória, gastrointestinal, como diarreia, IVAS, traqueobronquite) en-

tre 15 a 20 dias antes do início do sangramento levanta a suspeita de Trombocitopenia Primária

Imune (TPI). Nesta condição, anticorpos são produzidos contra as plaquetas, resultando emmanifes-

tações hemorrágicas.

História Familiar de Sangramentos

Apresença de história familiar de distúrbios hemorrágicos, comonecessidade de reposição de fatores

de coagulação ou sangramentos aumentados, aumenta a probabilidade de uma alteração hereditária dos

fatores de coagulação na criança.

Exame Físico e Sinais Distintivos

Diferenciação de Lesões Cutâneas Hemorrágicas

No exame físico, certos achados auxiliam na diferenciação entre distúrbios plaquetários e de fatores

de coagulação. A presença de petéquias (lesões puntiformes que não desaparecem à digitopressão) é

fortemente sugestiva de plaquetopenia e indica a necessidade de um hemograma para avaliação plaque-

tária. Equimoses (manchas roxas superficiais sem aumento de volume) também apontam para pro-

blemas plaquetários. Em contraste, hematomas (coleções sanguíneas mais profundas com aumento

de volume) e hemartrose (sangramento intra-articular) são característicos de alterações nos fatores

de coagulação.

Hemartrose e Coagulopatias

A hemartrose é uma manifestação particularmente importante, especialmente nas hemofilias.

Embora a doença de von Willebrand (DvW) possa, raramente, causar hemartrose, esta é uma

ocorrência muito incomum em quadros de plaquetopenia. Portanto, sangramento articular direciona

a investigação para deficiências de fatores de coagulação.
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Investigação da Epistaxe

A epistaxe é o sangramentomais comumna infância. A investigação émandatória em três situações

principais:

1. Volume significativo: Mesmo em um primeiro episódio de curta duração, se a quantidade de

sangue perdida for grande, a investigação é necessária, sendo este achado mais comum em pla-

quetopenias.

2. Duração prolongada: Sangramento que persiste por mais de 10minutos apesar da compres-

são local requer investigação, podendo estar relacionado tanto a alterações plaquetárias quanto a

distúrbios de fatores de coagulação.

3. Frequência aumentada: Episódios múltiplos de epistaxe, mesmo de pequeno volume e curta

duração, mas que ocorrem com frequência considerada excessiva (por exemplo, três vezes em uma

semana), justificam investigação e geralmente estão associados a alterações de fatores de coagula-

ção. Não existe um guideline específico para o número de episódios, cabendo ao bom senso clínico

a decisão de investigar.

Sangramento Menstrual Aumentado

Em meninas após a menarca com sangramento menstrual excessivo (menorragia), a doença de

von Willebrand deve ser a primeira hipótese diagnóstica, mesmo na ausência de história prévia de

sangramentos. É importante notar que o coagulograma (TAP, TTPA, TT, fibrinogênio) pode estar com-

pletamente normal na DvW.

Diagnóstico Diferencial de Púrpuras Febris: Meningococcemia

A presença de febre alta, hipotensão, e aparecimento rápido (em horas) de múltiplas petéquias ou

lesões purpúricas, associado a um estado geral comprometido, deve levantar a suspeita demeningo-

coccemia. Esta condição é uma emergência médica e difere significativamente de distúrbios hema-

tológicos primários como a TPI. Casos de meningococcemia podem ser erroneamente encaminhados à

hematologia devido às manifestações purpúricas. Na TPI, a febre geralmente ocorre semanas antes do

surgimento das petéquias, e não concomitantemente.
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Diagnóstico Diferencial de Púrpuras Não Trombocitopênicas: Púrpura de

Henoch-Schönlein

O surgimento de petéquias confluentes formando um rash, predominantemente da cintura para

baixo, associado à dor abdominal, sugere Púrpura de Henoch-Schönlein (vasculite por IgA).

Esta é uma vasculite que cursa com hemograma normal (plaquetas e leucócitos normais). A principal

preocupação nesta condição é o acometimento renal, podendo levar à insuficiência renal.

Distúrbios Plaquetários

Classificação das Alterações Plaquetárias

As alterações plaquetárias podem ser congênitas, adquiridas, ou decorrentes de defeitos na função

plaquetária. Podem envolver a quantidade (plaquetopenia ou trombocitopenia) ou a qualidade (trom-

bocitopatias) das plaquetas.

Causas Adquiridas de Plaquetopenia

Diversas condições podem cursar com plaquetopenia.

• Doenças da medula óssea: Leucemias, aplasia de medula, mielofibrose ou qualquer condição

que ocupe espaço medular ou impeça seu funcionamento adequado.

• Infecções: OHIV pode ter a plaquetopenia como primeira manifestação.

• Doenças autoimunes: O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) pode iniciar seu quadro clí-

nico apenas com plaquetopenia, com outros sintomas surgindo meses depois. Em plaquetopenias

persistentes (especialmente > 6 meses), a investigação para LES é fundamental.

Trombocitopenias Congênitas: Síndrome de TAR

A Síndrome de TAR (Trombocitopenia com Ausência de Rádio) é uma condição congênita

caracterizada por plaquetopenia devido à hipoplasia de megacariócitos, associada à aplasia do rádio

(podendo incluir os polegares, resultando em implantação da mão no cotovelo) e, por vezes, anomalias

cardíacas e renais. Emcasos de sangramento importante ou necessidade cirúrgica, o tratamento consiste

na transfusão de plaquetas. Não há indicação de transplante de medula óssea para esta síndrome,

pois o risco do procedimento superaria os benefícios, e a plaquetopenia isolada pode ser manejada com
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transfusões quando necessário.

Trombocitopenias Congênitas: Síndrome deWiskott-Aldrich

A Síndrome de Wiskott-Aldrich é uma doença genética que cursa com plaquetas pequenas

(microtrombocitopenia), imunodeficiência combinada, eczema, infecções de repetição e risco au-

mentado de neoplasias. O tratamento curativo é o transplante de medula óssea, indicado primari-

amente pela imunodeficiência associada.

Trombocitopenias Congênitas: Anemia de Fanconi

A Anemia de Fanconi é uma doença hereditária caracterizada por instabilidade cromossômica.

A plaquetopenia geralmente se manifesta por volta dos 6-7 anos de idade, evoluindo para leucopenia e

anemia, configurando uma aplasia de medula. Pacientes podem apresentar baixa estatura, manchas

café com leite, fácies característica (”cara de passarinho”com olhos próximos, queixo pequeno, micro-

cefalia), alterações renais, cardíacas e esqueléticas (como anormalidades no rádio e polegar, ausência

do músculo hipotenar). O diagnóstico é confirmado pelo teste de quebra cromossômica induzida

por diepoxibutano (DEB). O transplante de medula óssea é indicado quando há dependência

transfusional ou neutropenia grave (neutrófilos < 200/mm³). Até o transplante, sangramentos são ma-

nejados com transfusão de plaquetas.

Defeitos de Função Plaquetária: Síndrome de Bernard-Soulier

A Síndrome de Bernard-Soulier é um distúrbio autossômico recessivo da função plaquetária

causado pela deficiência de uma glicoproteína de membrana essencial. Independentemente do número

de plaquetas, a função está comprometida, levando a sangramentos que podem ser graves. Uma caracte-

rística marcante é a presença de plaquetas gigantes (macrotrombócitos), de tamanho comparável ao

das hemácias, que podem ser subcontadas por contadores automatizados. A suspeita surge com plaque-

topenia no hemograma automatizado, mas a visualização das plaquetas gigantes no esfregaço de sangue

periférico é crucial. O diagnóstico é confirmado por imunofenotipagem plaquetária. O tratamento

de episódios hemorrágicos ou preparo cirúrgico requer transfusão de plaquetas.
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Trombocitopenia Primária Imune (TPI)

Definição e Epidemiologia da TPI

A Trombocitopenia Primária Imune (TPI), anteriormente conhecida como Púrpura Trombo-

citopênica Idiopática (PTI), é a causa mais comum de trombocitopenia adquirida na infância. Frequen-

temente, há um gatilho infeccioso duas a três semanas antes do início, mas pode ocorrer sem um fator

desencadeante identificável. A TPI é causada pela produção de autoanticorpos que destroem as plaque-

tas circulantes e também afetam os megacariócitos na medula óssea, prejudicando a produção plaque-

tária. Aproximadamente 80% dos casos são autolimitados (agudos), resolvendo-se em até seis

meses, enquanto 20% tornam-se crônicos (duração superior a 6 meses). A maioria dos casos agudos

recupera-se em dois a três meses.

Diagnóstico Clínico e Laboratorial da TPI

O diagnóstico da TPI é eminentemente clínico, baseado na história e no exame físico.

• História clínica: Deve ser exclusivamente de manifestações hemorrágicas (petéquias, equimo-

ses, epistaxe, gengivorragia). A presença de outros sintomas como dor óssea, febre persistente,

perda de peso ou linfadenomegalia significativa deve levantar suspeita de outras patologias, como

leucemia.

• Exame físico: Deve revelar apenas sinais de plaquetopenia. Hepatoesplenomegalia ou linfo-

nodos com características preocupantes (endurecidos, aderidos, >2 cm) excluem o diagnóstico

presuntivo de TPI e indicam investigação para outras causas.

• Hemograma: Caracteristicamente mostra plaquetopenia (geralmente < 100.000/mm³). Ane-

mia pode estar presente apenas se houver sangramento volumoso recente; caso contrário, sua

presença em um paciente com sangramento discreto (apenas petéquias/equimoses) exige investi-

gação medular. Os 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

A realização de aspirado de medula óssea não é rotineiramente necessária para o diagnóstico inicial

de TPI se o quadro clínico e laboratorial for típico. Guidelines sugerem sua realização se a plaquetope-

nia persistir por mais de 6 meses. Na prática clínica, alguns serviços optam por realizar o exame mais

precocemente (após 2 meses de plaquetopenia) para maior segurança diagnóstica. Na TPI, a medula
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óssea tipicamente revela aumento do número de megacariócitos, que podem ser de tamanho re-

duzido, com núcleos hipoplásticos e ”desnudos”(sem plaquetas ao redor), refletindo uma tentativa de

compensação e o efeito dos anticorpos.

Manejo da TPI: Classificação e Decisão Terapêutica

O manejo da TPI baseia-se na presença e intensidade das manifestações hemorrágicas, e não exclu-

sivamente no número de plaquetas. A TPI é classificada em:

• TPI seca: Presença apenas de petéquias e/ou equimoses, sem sangramentos ativos em mucosas

ou outros sítios.

• TPImolhada (ou úmida): Presença de sangramentos ativos (epistaxe, gengivorragia, hematú-

ria, sangramento gastrointestinal).

O tratamento medicamentoso é indicado apenas para a TPI molhada. Pacientes com TPI seca,

mesmo com contagens plaquetárias muito baixas (ex: < 10.000/mm³), geralmente não necessitam de

tratamento farmacológico, apenas orientação e observação. Estudos corroboram que essa abordagem

não aumenta o risco de sangramentos graves, incluindo hemorragia do sistema nervoso central.

Orientações para Pacientes com TPI Seca

Para pacientes com TPI seca, as condutas incluem:

• Restriçãodeatividades: Evitar esportes de contato, brincadeiras de risco (parquinhos, árvores,

bicicletas) enquanto a plaquetopenia persistir.

• Evitar medicamentos: Não utilizar anti-inflamatórios não esteroidais (AINEs) ou AAS.

• Monitoramento: Orientar os pais a procurar atendimento médico imediato em caso de surgi-

mento de sangramentos ativos.

• Acompanhamento laboratorial: Realizar hemogramas seriados (ex: semanalmente) paramo-

nitorar a contagem plaquetária. O retorno às atividades escolares e normais é geralmente permi-

tido quando a contagem de plaquetas atinge níveis mais seguros (ex: > 50.000/mm³).

Tratamento Farmacológico da TPI Molhada: Corticosteroides

Aprimeira linha de tratamento para TPI com sangramento ativo é a corticoterapia. É fundamental

assegurar o diagnóstico de TPI antes de iniciar corticosteroides, pois estes podem mascarar uma leuce-
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mia. Se houver qualquer dúvida diagnóstica (dor óssea, febre inexplicada, linfonodomegalia suspeita),

um aspirado de medula óssea deve ser realizado previamente.

• Dose: Prednisona ouprednisolona oral na dose de 1-2mg/kg/dia (máximo de 60-80mg/dia)

por um período curto, geralmente 5 a 7 dias.

• Mecanismo: Os corticosteroides atuam diminuindo a destruição plaquetária mediada por anti-

corpos, e não estimulando a produção.

• Avaliação da resposta: Se o sangramento cessar após o curso de corticoide, a medicação é

suspensa, independentemente da contagem plaquetária. Não há indicação para uso pro-

longado de corticosteroides visando apenas normalizar a contagem de plaquetas na ausência de

sangramento.

Se a prednisona oral não for eficaz e o paciente apresentar novo sangramento, pode-se tentar um curso

com outro corticoide, como ametilprednisolona intravenosa ou dexametasona.

Tratamento Farmacológico da TPI Molhada: Imunoglobulina Intravenosa

(IVIG)

A imunoglobulina intravenosa (IVIG) é uma opção terapêutica de segunda linha, indicada se

os corticosteroides falharem em controlar o sangramento ativo ou em casos de sangramento grave que

exijam uma elevação mais rápida da contagem plaquetária.

• Dose: 0,8 a 1 g/kg em dose única. Esquemas de 5 dias não demonstraram superioridade em

relação à dose única.

• Mecanismo: A IVIG também atua diminuindo a destruição plaquetária, provavelmente por blo-

queio de receptores Fc em macrófagos.

• Resposta: A resposta pode levar até dois dias para se manifestar.

A internação hospitalar é reservada para casos de sangramento muito importante, de difícil controle

(ex: epistaxe volumosa que requer tamponamento) ou recorrente. Se o sangramento for controlado e o

paciente estiver estável, o tratamento pode ser ambulatorial.

Transfusão de Plaquetas na TPI

A transfusão de plaquetas na TPI é raramente indicada. Deve ser considerada apenas em si-

tuações de sangramento com risco de vida iminente (ex: hemorragia do sistema nervoso central).

Nesses casos extremos, administram-se todas as medidas disponíveis concomitantemente (metilpred-

nisolona, IVIG e transfusão de plaquetas). Fora dessas circunstâncias críticas, a transfusão de plaquetas
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é geralmente ineficaz, pois as plaquetas transfundidas serão rapidamente destruídas pelos autoanticor-

pos. Este é um erro comum no manejo da TPI.

Distúrbios dos Fatores de Coagulação

Avaliação Laboratorial Inicial

Na suspeita de alteração dos fatores de coagulação, além do hemograma, solicita-se o coagulo-

grama, que inclui: Tempo de Protrombina (TAP), Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPA),

Tempo de Trombina (TT) e dosagem de Fibrinogênio.

Doença de vonWillebrand (DvW)

A Doença de von Willebrand é o distúrbio hemorrágico hereditário mais prevalente, afetando 1

a 3% da população, embora apenas cerca de 10% dos portadores sejam sintomáticos. Caracteriza-se por

um defeito quantitativo ou qualitativo do fator de von Willebrand (FvW). É fundamental lembrar

que o coagulograma pode ser normal na DvW. Suspeita-se de DvW em quadros de sangramentos

mucocutâneos, como epistaxe recorrente, gengivorragia, equimoses fáceis, e especialmentemenorra-

gia emadolescentes. Odiagnóstico requer dosagens específicas doFvW(antígeno e atividade funcional),

que são exames especializados.

Hemofilias

As hemofilias (A - deficiência de Fator VIII; B - deficiência de Fator IX) são coagulopatias

hereditárias ligadas ao cromossomo X.

• Manifestações clínicas sugestivas: Hematomas desproporcionais após vacinações intramus-

culares ou administração de vitamina K ao nascimento; hematomas significativos por traumas

mínimos (ex: bater a cabeça no berço); hemartroses (principalmente em joelhos, cotovelos e

tornozelos) ao iniciar a engatinhar ou deambular.

• Achado laboratorial chave: Alargamento do TTPA. Um coagulograma com TTPA normal

exclui o diagnóstico de hemofilia.

• Diagnóstico confirmatório: Dosagem dos níveis de Fator VIII e Fator IX.

Outros sinais que sugerem distúrbio de fator de coagulação incluem sangramentos que não cessam após

20 minutos de compressão, sangramentos que necessitam de transfusão de concentrado de hemácias,
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sangramento por mais de 15 minutos em um local de corte, e ressangramento em feridas orais (língua,

lábio).
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