Plaquetopenias Pediatricas

Avaliacao Inicial do Paciente Pediatrico com Sangramento

Introducao ao Sangramento na Infancia

O sangramento é uma queixa frequente que motiva a procura rapida por atendimento pediatrico.
A avaliacao inicial deve focar na identificacdo da causa subjacente, distinguindo se o sangramento esta
predominantemente relacionado a alterac6es plaquetarias (hemostasia primaria) ou a deficiéncias nos
fatores de coagulacao (hemostasia secundéria). A hemostasia priméaria envolve a interagdo entre pla-
quetas e o vaso sanguineo, enquanto a hemostasia secundaria compreende uma cascata de ativagao de
multiplos fatores de coagulacao que culminam na formacao do coagulo. Deficiéncias em qualquer um
desses componentes podem levar a sangramentos, mesmo com funcao plaquetaria normal, configurando

duas situacoes distintas que requerem abordagens diagnoésticas diferenciadas.

Anamnese Detalhada no Sangramento

A investigacio da crianca com sangramento inicia-se com uma anamnese detalhada. E crucial de-
terminar se € o primeiro episdédio de sangramento. Um sangramento agudo e de grande volume em
uma crianca previamente higida sugere um problema plaquetario. Por outro lado, uma historia de san-
gramentos recorrentes, como sangramento excessivo apos extracio dentaria, formacdo de hematoma
significativo apds injecdo intramuscular, ou ressangramento de feridas cicatrizadas (especialmente na

cavidade oral), aponta para possiveis alterac6es nos fatores de coagulacao.
Fatores Desencadeantes e Medicacoes

Deve-se investigar se o sangramento foi espontaneo ou desencadeado por algum fator especifico. O
uso de medicagbes é um ponto relevante; por exemplo, anticonvulsivantes podem induzir plaque-

topenia. O uso de farmacos que aumentam o risco de sangramento, como o acido acetilsalicilico

(AAS), mesmo que administrado inadvertidamente por familiares, deve ser questionado.

msaonline.net



Historico de Infeccao Recente

A ocorréncia de infecgao (respiratoria, gastrointestinal, como diarreia, IVAS, traqueobronquite) en-
tre 15 a 20 dias antes do inicio do sangramento levanta a suspeita de Trombocitopenia Primaria
Imune (TPI). Nesta condicio, anticorpos sido produzidos contra as plaquetas, resultando em manifes-

tacoes hemorragicas.

Histéria Familiar de Sangramentos

A presenca de historia familiar de distirbios hemorragicos, como necessidade de reposicao de fatores
de coagulagdo ou sangramentos aumentados, aumenta a probabilidade de uma alteracao hereditaria dos

fatores de coagulagao na crianca.

Exame Fisico e Sinais Distintivos

Diferenciaciao de Lesoes Cutaneas Hemorragicas

No exame fisico, certos achados auxiliam na diferenciacdo entre disttrbios plaquetarios e de fatores
de coagulacdo. A presenca de petéquias (lesdes puntiformes que nao desaparecem a digitopressao) é
fortemente sugestiva de plaquetopenia e indica a necessidade de um hemograma para avaliagdo plaque-
taria. Equimoses (manchas roxas superficiais sem aumento de volume) também apontam para pro-
blemas plaquetarios. Em contraste, hematomas (colecGes sanguineas mais profundas com aumento
de volume) e hemartrose (sangramento intra-articular) sao caracteristicos de alteracées nos fatores

de coagulacao.
Hemartrose e Coagulopatias

A hemartrose é uma manifestagio particularmente importante, especialmente nas hemofilias.
Embora a doenca de von Willebrand (DvW) possa, raramente, causar hemartrose, esta é uma

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

a investigacao para deficiéncias de fatores de coagulagao.
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Investigacao da Epistaxe

A epistaxe é o sangramento mais comum na infincia. A investigacao é mandatoria em trés situacées

principais:

1. Volume significativo: Mesmo em um primeiro episédio de curta duracao, se a quantidade de
sangue perdida for grande, a investigagdo é necessaria, sendo este achado mais comum em pla-

quetopenias.

2. Duracao prolongada: Sangramento que persiste por mais de 10 minutos apesar da compres-
sdo local requer investigacao, podendo estar relacionado tanto a alteracoes plaquetarias quanto a

disttarbios de fatores de coagulacio.

3. Frequéncia aumentada: Episédios miltiplos de epistaxe, mesmo de pequeno volume e curta
duracao, mas que ocorrem com frequéncia considerada excessiva (por exemplo, trés vezes em uma
semana), justificam investigacao e geralmente estdo associados a alteracgoes de fatores de coagula-
¢do. Nao existe um guideline especifico para o ntimero de epis6dios, cabendo ao bom senso clinico

a decisdo de investigar.

Sangramento Menstrual Aumentado

Em meninas ap6s a menarca com sangramento menstrual excessivo (menorragia), a doenca de
von Willebrand deve ser a primeira hipétese diagnostica, mesmo na auséncia de histoéria prévia de
sangramentos. E importante notar que o coagulograma (TAP, TTPA, TT, fibrinogénio) pode estar com-

pletamente normal na DvW.

Diagnéstico Diferencial de Parpuras Febris: Meningococcemia

A presenca de febre alta, hipotensao, e aparecimento rapido (em horas) de multiplas petéquias ou
lesGes purpftricas, associado a um estado geral comprometido, deve levantar a suspeita de meningo-
coccemia. Esta condi¢do é uma emergéncia médica e difere significativamente de distirbios hema-
toldgicos primarios como a TPI. Casos de meningococcemia podem ser erroneamente encaminhados a
hematologia devido as manifestagdes purptiricas. Na TPI, a febre geralmente ocorre semanas antes do

surgimento das petéquias, e ndo concomitantemente.
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Diagnéstico Diferencial de Parpuras Nao Trombocitopénicas: Parpura de

Henoch-Schonlein

O surgimento de petéquias confluentes formando um rash, predominantemente da cintura para
baixo, associado a dor abdominal, sugere Parpura de Henoch-Schonlein (vasculite por IgA).
Esta é uma vasculite que cursa com hemograma normal (plaquetas e leucdcitos normais). A principal

preocupacdo nesta condicdo é o acometimento renal, podendo levar a insuficiéncia renal.

Distarbios Plaquetarios

Classificacao das Alteracoes Plaquetarias

As alteracoes plaquetarias podem ser congénitas, adquiridas, ou decorrentes de defeitos na funcao
plaquetaria. Podem envolver a quantidade (plaquetopenia ou trombocitopenia) ou a qualidade (trom-

bocitopatias) das plaquetas.

Causas Adquiridas de Plaquetopenia

Diversas condi¢oes podem cursar com plaquetopenia.

« Doencas da medula 6ssea: Leucemias, aplasia de medula, mielofibrose ou qualquer condicao

que ocupe espaco medular ou impeca seu funcionamento adequado.
» Infeccoes: O HIV pode ter a plaquetopenia como primeira manifestacao.

» Doencas autoimunes: O Lipus Eritematoso Sistémico (LES) pode iniciar seu quadro cli-
nico apenas com plaquetopenia, com outros sintomas surgindo meses depois. Em plaquetopenias

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

Trombocitopenias Congénitas: Sindrome de TAR

A Sindrome de TAR (Trombocitopenia com Auséncia de Radio) é uma condicao congénita
caracterizada por plaquetopenia devido a hipoplasia de megacaridcitos, associada a aplasia do radio
(podendo incluir os polegares, resultando em implantacdo da mao no cotovelo) e, por vezes, anomalias
cardiacas e renais. Em casos de sangramento importante ou necessidade cirtirgica, o tratamento consiste
na transfusao de plaquetas. Nao ha indicacdo de transplante de medula 6ssea para esta sindrome,

pois o risco do procedimento superaria os beneficios, e a plaquetopenia isolada pode ser manejada com
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transfusdes quando necessario.

Trombocitopenias Congénitas: Sindrome de Wiskott-Aldrich

A Sindrome de Wiskott-Aldrich é uma doenca genética que cursa com plaquetas pequenas
(microtrombocitopenia), imunodeficiéncia combinada, eczema, infeccoes de repeticao e risco au-
mentado de neoplasias. O tratamento curativo é o transplante de medula 6ssea, indicado primari-

amente pela imunodeficiéncia associada.

Trombocitopenias Congénitas: Anemia de Fanconi

A Anemia de Fanconi é uma doenca hereditaria caracterizada por instabilidade cromossomica.
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, facies caracteristica ("cara de passarinho”com olhos proximos, queixo pequeno, micro-
cefalia), alteragOes renais, cardiacas e esqueléticas (como anormalidades no radio e polegar, auséncia
do misculo hipotenar). O diagnoéstico é confirmado pelo teste de quebra cromossémica induzida
por diepoxibutano (DEB). O transplante de medula 6ssea é indicado quando ha dependéncia
transfusional ou neutropenia grave (neutréfilos < 200/mms3). Até o transplante, sangramentos sao ma-

nejados com transfusao de plaquetas.

Defeitos de Funcao Plaquetaria: Sindrome de Bernard-Soulier

A Sindrome de Bernard-Soulier é um disttrbio autossémico recessivo da funcido plaquetaria
causado pela deficiéncia de uma glicoproteina de membrana essencial. Independentemente do nimero
de plaquetas, a funcio estad comprometida, levando a sangramentos que podem ser graves. Uma caracte-
ristica marcante é a presenca de plaquetas gigantes (macrotrombdcitos), de tamanho comparavel ao
das hemacias, que podem ser subcontadas por contadores automatizados. A suspeita surge com plaque-
topenia no hemograma automatizado, mas a visualizagio das plaquetas gigantes no esfregago de sangue
periférico é crucial. O diagnoéstico é confirmado por imunofenotipagem plaquetaria. O tratamento

de episddios hemorragicos ou preparo cirdrgico requer transfusio de plaquetas.

msaonline.net



Trombocitopenia Primaria Imune (TPI)

Definicao e Epidemiologia da TPI

A Trombocitopenia Primaria Imune (TPI), anteriormente conhecida como Parpura Trombo-
citopénica Idiopatica (PTI), é a causa mais comum de trombocitopenia adquirida na infancia. Frequen-
temente, ha um gatilho infeccioso duas a trés semanas antes do inicio, mas pode ocorrer sem um fator
desencadeante identificavel. A TPI é causada pela produc¢ao de autoanticorpos que destroem as plaque-
tas circulantes e também afetam os megacariocitos na medula 6ssea, prejudicando a producio plaque-
taria. Aproximadamente 80% dos casos sao autolimitados (agudos), resolvendo-se em até seis
meses, enquanto 20% tornam-se crénicos (duracdo superior a 6 meses). A maioria dos casos agudos

recupera-se em dois a trés meses.

Diagnéstico Clinico e Laboratorial da TPI

O diagnostico da TPI é eminentemente clinico, baseado na histéria e no exame fisico.

« Histoéria clinica: Deve ser exclusivamente de manifestacées hemorragicas (petéquias, equimo-
ses, epistaxe, gengivorragia). A presenca de outros sintomas como dor 6ssea, febre persistente,
perda de peso ou linfadenomegalia significativa deve levantar suspeita de outras patologias, como

leucemia.

« Exame fisico: Deve revelar apenas sinais de plaquetopenia. Hepatoesplenomegalia ou linfo-
nodos com caracteristicas preocupantes (endurecidos, aderidos, >2 ¢cm) excluem o diagndstico

presuntivo de TPI e indicam investigacdo para outras causas.

+ Hemograma: Caracteristicamente mostra plaquetopenia (geralmente < 100.000/mm3). Ane-
mia pode estar presente apenas se houver sangramento volumoso recente; caso contrario, sua
presenca em um paciente com sangramento discreto (apenas petéquias/equimoses) exige investi-
gacao medular. Os leucécitos devem estar normais em nimero e morfologia; leucocitose ou

leucopenia, mesmo sem blastos no sangue periférico, afastam o diagnéstico de TPI.
Avaliacao da Medula Ossea na TPI
A realizacao de aspirado de medula 6ssea nao é rotineiramente necessaria para o diagnostico inicial
de TPI se o quadro clinico e laboratorial for tipico. Guidelines sugerem sua realizagao se a plaquetope-

nia persistir por mais de 6 meses. Na pratica clinica, alguns servicos optam por realizar o exame mais

precocemente (ap6s 2 meses de plaquetopenia) para maior seguranca diagnoéstica. Na TPI, a medula
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oOssea tipicamente revela aumento do naimero de megacariocitos, que podem ser de tamanho re-
duzido, com nicleos hipoplasticos e "desnudos”(sem plaquetas ao redor), refletindo uma tentativa de

compensacao e o efeito dos anticorpos.

Manejo da TPI: Classificacao e Decisao Terapéutica

O manejo da TPI baseia-se na presenca e intensidade das manifestagdes hemorragicas, e ndo exclu-

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

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

ou outros sitios.

« TPI molhada (ou imida): Presenca de sangramentos ativos (epistaxe, gengivorragia, hemata-

ria, sangramento gastrointestinal).

O tratamento medicamentoso é indicado apenas para a TPI molhada. Pacientes com TPI seca,
mesmo com contagens plaquetarias muito baixas (ex: < 10.000/mm3), geralmente nao necessitam de
tratamento farmacoldgico, apenas orientacao e observacio. Estudos corroboram que essa abordagem

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

Orientacoes para Pacientes com TPI Seca

Para pacientes com TPI seca, as condutas incluem:

+ Restricao de atividades: Evitar esportes de contato, brincadeiras de risco (parquinhos, arvores,

bicicletas) enquanto a plaquetopenia persistir.
« Evitar medicamentos: N3ao utilizar anti-inflamatorios nao 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) para mo-
nitorar a contagem plaquetaria. O retorno as atividades escolares e normais é geralmente permi-
tido quando a contagem de plaquetas atinge niveis mais seguros (ex: > 50.000/mm3).

Tratamento Farmacologico da TPI Molhada: Corticosteroides

A primeira linha de tratamento para TPI com sangramento ativo é a corticoterapia. E fundamental

assegurar o diagnostico de TPI antes de iniciar corticosteroides, pois estes podem mascarar uma leuce-
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mia. Se houver qualquer davida diagnoéstica (dor ssea, febre inexplicada, linfonodomegalia suspeita),

um aspirado de medula 6ssea deve ser realizado previamente.

+ Dose: Prednisona ou prednisolona oral na dose de 1-2 mg/kg/dia (maximo de 60-80 mg/dia)

por um periodo curto, geralmente 5 a 7 dias.

+ Mecanismo: Os corticosteroides atuam diminuindo a destruigdo plaquetaria mediada por anti-

corpos, e nao estimulando a producgao.

« Avaliacdao da resposta: Se o sangramento cessar apos o curso de corticoide, a medicacdo é
suspensa, independentemente da contagem plaquetaria. Nao ha indicacdo para uso pro-
longado de corticosteroides visando apenas normalizar a contagem de plaquetas na auséncia de

sangramento.

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

com outro corticoide, como a metilprednisolona intravenosa ou dexametasona.

Tratamento Farmacol6gico da TPI Molhada: Imunoglobulina Intravenosa
(IVIG)

A imunoglobulina intravenosa (IVIG) é uma opcao terapéutica de segunda linha, indicada se
os corticosteroides falharem em controlar o sangramento ativo ou em casos de sangramento grave que

exijam uma elevacdo mais rapida da contagem plaquetéria.

« Dose: 0,8 a 1 g/kg em dose tinica. Esquemas de 5 dias ndo demonstraram superioridade em

relacdo a dose tnica.

+ Mecanismo: A IVIG também atua diminuindo a destruicao plaquetaria, provavelmente por blo-

queio de receptores Fc em macrofagos.
» Resposta: A resposta pode levar até dois dias para se manifestar.

A internacao hospitalar é reservada para casos de sangramento muito importante, de dificil controle
(ex: epistaxe volumosa que requer tamponamento) ou recorrente. Se o sangramento for controlado e o

paciente estiver estavel, o tratamento pode ser ambulatorial.
Transfusao de Plaquetas na TPI

A transfusio de plaquetas na TPI é raramente indicada. Deve ser considerada apenas em si-
tuacoes de sangramento com risco de vida iminente (ex: hemorragia do sistema nervoso central).

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

nisolona, IVIG e transfusao de plaquetas). Fora dessas circunstincias criticas, a transfusio de plaquetas
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é geralmente ineficaz, pois as plaquetas transfundidas serdo rapidamente destruidas pelos autoanticor-

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

Distarbios dos Fatores de Coagulacao

Avaliacao Laboratorial Inicial

Na suspeita de alteracdo dos fatores de coagulacdo, 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 Fibrinogénio.

Doenca de von Willebrand (DvW)

A Doenca de von Willebrand é o distirbio hemorragico hereditario mais prevalente, afetando 1
a 3% da populacao, embora apenas cerca de 10% dos portadores sejam sintomaticos. Caracteriza-se por
um defeito quantitativo ou qualitativo do fator de von Willebrand (FvW). E fundamental lembrar
que o coagulograma pode ser normal na DvW. Suspeita-se de DVW em quadros de sangramentos
mucocutaneos, como epistaxe recorrente, gengivorragia, equimoses faceis, e especialmente menorra-
giaem adolescentes. O diagnoéstico requer dosagens especificas do FvW (antigeno e atividade funcional),

que sdo exames especializados.

Hemofilias

As hemofilias (A - deficiéncia de Fator VIII; B - deficiéncia de Fator IX) sdo coagulopatias

hereditarias ligadas ao cromossomo X.

« Manifestacoes clinicas sugestivas: Hematomas desproporcionais apds vacinagoes intramus-
culares ou administracao de vitamina K ao nascimento; hematomas significativos por traumas
minimos (ex: bater a cabeca no berco); 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 diagnostico de hemofilia.
+ Diagnéstico confirmatorio: Dosagem dos niveis de Fator VIII e Fator IX.

Outros sinais que sugerem disttrbio de fator de coagulacdo incluem sangramentos que nao cessam apos

20 minutos de compressio, sangramentos que necessitam de transfusio de concentrado de hemacias,
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sangramento por mais de 15 minutos em um local de corte, e ressangramento em feridas orais (lingua,
labio).
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