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PU RPURAS - definicao semioldgica

Hemorragia cutaneo-mucosa

Petéquias @ < 2mm ~ . ~
-~ N&o desaparecem a presséo

Equimoses @ > 1cm )



PURPURAS - fisiopatologia

A hemostase depende

da integridade da parede vascular

« do n° e da funcao das plaquetas
da funcionalidade da cascata da coagulacao
do equilibrio dos mecanismos fibrinoliticos




PURPURAS - dlinica

Parede vascular | ||~ SURPURA
Plaquetas

’

Coagulacao — Hematomas e hemorragias
das cavidades

Fibrindlise — Tromboembolismo

Hemorragias cutaneo-mucosas
(sepsis)



PURPURAS — ¢iinica

vascular

Palpavel

Caracter infiltrativo

Polimorfismo- associagcao com outras lesdes: exantema maculo-papular,
urticaria

Distribuic&o caracteristica: simétrica, superficies extensoras, regido glutea



PURPURAS — ¢iinica

plaquetaria

. Di;crasia cutanea
\» trombocitopénia

* Discrasia mucosa

~ :
“ disfuncao plaguetaria




PURPURAS — ¢iinica

hematomas e hemartroses




PURPURAS — ¢iinica

sufusdes hemorragicas




PURPURAS - classificacao etiopatogenica

- TROMBOCITOPENICAS
= diminuicao do n° de plaquetas

* VASCULARES

= lesao e perda da integridade da parede
vascular

- TROMBOCITOPATICAS
= disfuncao plaquetaria (adesao/ agregacao)



TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA

- definicao e etiopatogenia
* Contagem de plaguetas < 150 000/mm3

* Classificacao etiopatogénica
. T destruicéo — causa periférica
« defeito producdo — causa central
e seguestracao — distribuicédo anormal



TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA

- etiopatogenia

* Trombocitopenia por T destruicdo

Mecanismo imunoldqico

PTI

Infeccéao

Farmacos (anti-convulsivantes, AAS)
D. Auto-imunes (LES)

Mecanismo nao imunoldgico

C.1.D.
S. Hemolitico-Uremico
Purpura trombotica trombocitopenica




TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA
- etiopatogenia

* Trombocitopenia por defeito de producao
Citopenia isolada

Rara
Sindrome de TAR

Trombocitopenia Amegacariocitica Congeénita
Associada a Sindrome de Faléncia Medular

Anemia Fanconi
Anemia Aplastica Adquirida



TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA

- etiopatogenia

i

. Al asd
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TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA

- etiopatogenia

* Trombocitopenia por defeito de producao

Trombopoiese ineficaz
Trombocitopenias hereditarias

D.von Willebrand tipo 2b, S. Wiskott-Aldrich,
S. Chediak-Higashi, S. Bernard-Soulier

Infiltracao medular

Leucemia, Linfoma,D. Armazenamento,
Mielofibrose, Mielodisplasia




TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA:

etiopatogenia

* Trombocitopenia por defeito de producao

Infeccao
Toxoplasmose, Rubéola,
CMV, Herpes, Parvovirus B19, VEB, VIH

Farmacos / Toxicos

Quimioterapia, Radioterapia,
Tiazidas, Anti-convulsivantes




TROMBOCITOPENIA NA CRIANCA
- etiopatogenia

* Trombocitopenia por sequestracao

Hiperesplenismo

Raramente plaguetas < 50 000/mm3



PURPURAS - diinica

* Discrasia cutaneo-mucosa (gravidade variavel)
N° plaguetas
Factores de risco
Infeccao
anemia
disfuncao plaquetaria
coagulopatia
reserva medular



PU RPURAS: avaliacao - historia clinica

* Antecedentes familiares

* Antecedentes pessoais
 recente / recorrente
e espontaneo / traumatico
* infeccao viral, GEA, imunizacles, farmacos
°* Sintomas associados
 febre, alteracOes estado geral
« dor 6ssea



PU RPURAS: avaliacao - ex. objectivo

Crianca “bem” / doente

Adenomegalias

Hepatoesplenomegalia

Alteracoes fenotipicas



PU R PU RAS exames Complementares

* Hemograma completo

* Morfologia do sangue periférico

* TTPa, TP, Fibrinogenio



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

* Causa mais freguente de trombocitopenia

* Mecanismo auto-imune
PTI Aguda (80-90%)
PTI Cronica



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

> Incidéncia: 2 - 6 anos

Sem predominio de sexo

Infeccao viral / Imunizacao (1 - 6 semanas antes)
Quadro clinico

* Inicio subito

« excelente estado geral

* discrasia cutanea / mucosa
« sem outras alteracoes



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

°* Trombocitopenia isolada (< 20 000/mm3)

* Morfologia sangue periférico normal

@éstico de ex@

* Doenca auto-limitada (6 - 8 semanas)




PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

* Puncao Medular Aspirativa (P.M.A.)

* Qutros exames complementares

* Tratamento



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

°* Puncao Medular Aspirativa : indicacoes

quadro clinico / laboratorial “atipico”

antes de Iniciar corticoterapia

sem resposta terapéutica

trombocitopenia persistente apos 3 meses



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

°* Qutros exames Complementares

Serologias para virus
CMV, VEB, Herpes, Parvovirus B19, VHB, VIH

TP, TTPa

funcéao plaguetaria

T. Coombs QtipicaS”)

Serologia para D. Auto-imunes




PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

* Tratamento

Risco de hemorragia
Intracraniana (0.9%)
« Quando?

Hemorragia activa
Hemorragia das mucosas
Plaguetas < 10 000/mm3




PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE

°* Tratamento
« Como?
Imunoglobulina - 800 mg/Kg e.v., dose Unica
Prednisona - 4 mg/Kg/dia oral, 4 dias

Metilprednisolona - 30 mg/Kg/d, e.v., 3 dias

+ .
Imunoglobulina - 1 g/Kg/d e.v., 2 dias fhemo_”@
+ Intracraniana

Concentrado Plaquetas




PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE
CRONICA

* Trombocitopenia > 6 meses

Incidéncia 10 - 20 %

> 10 anos
Predominio do sexo feminino
Inicio insidioso



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE
CRONICA

* Trombocitopenia isolada (> 20 000/mm3)
* Ac. anti-GP lIb/llla e anti-GP Ib/IX

Puncao Medular Aspirativa
Serologia para D. Auto-imune (LES)
T. Coombs
Imunoglobulinas
TP, TPPa, F. Plaquetaria

Serologia para virus




PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE
CRONICA

°* Esplenectomia
Protelar!!

« > resolve espontaneamente
* risco de infeccao / mortalidade (idade < 5 anos)

e 25-30 % nao respondem

Quando ?

« PTI crdnica, sintomatica, grave, evolucao > 1-2 anos

mmm) SO respondem 50%



PURPURA TROMBOCITOPENICA IMUNE
CRONICA

* Tratamento médico
 Prednisona - 4 mg/ Kg/d, oral, 4 dias

 Imunoglobulina
- 400 - 800 mg/Kg, ev, dose unica (_ Hemorragia act@

* Imunoglobulina anti-D - 25-55 ug/Kg, ev, dose unica

 azatioprina, vincristina, ciclofosfamida, ciclosporina



Purpuras Vasculares

e Traumatismo

* Vasculites
— Purpura Henoch-Schonlein

 Conectivites



Purpuras Vasculares

- diagndstico diferencial

* Crianca maltratada
— Equimoses em locals pouco frequentes
— LesOes em cinturao
— LesOes em diferentes estadios

— Discordancia entre as equimoses e grau
de actividade da crianca

— Associacao a queimaduras de cigarros ou
fracturas




PURPURA DE HENOCH-
SCHOENLEIN

E a vasculite mais frequente em Pediatria
Incidéncia: 13,5-18/100000 criancas

Predominio sexo masculino, entre os 4-11 anos

Precedida de infeccao respiratoria

« Estreptococos [- hemolitico do grupo A, adenovirus,
micoplasma, parvovirus

Mecanismo autoimune



PHS- Clinica

Doenca multisistémica

Febre, fadiga
Cutaneas- purpura palpavel (faz o diagndstico)

Articulares  (60-80%)-  poliartritemigratoria  com
predominio a nivel dos joelhos e tibiotarsicas)
Gl - colica abdominal, diarreia, hemorragia Gl,

pancreatite, invaginacao intestinal)

Renais (50%)- hematuria, proteindria , HTA

’
= Podem ocorrer até 3 meses apds a 12 manifestacao clinica



PURPURA DE HENOCH-
SCHOENLEIN

e Tratamento
— Sintomatico

Corticoterapia — dores articulares e abdominais graves

Nao altera a evolucao natural da doenca

* Prognostico
— Doenca auto-limitada (evolui para a cura na maioria dos
casos)

— Cercade 5 % evolui para doenca renal



PURPURAS
TROMBOCITOPATICAS

«Congénitas
*Doenca de von Willebrand
*Sindrome de Bernard-Soulier (alt. Complexo Ib/IX- adeséao plaqg.)

*Tromboastenia de Glanzmann (alt.complexo llb/llla- agregacao plaqg.)

*Adquiridas (muito mais frequentes)
*Ingestao de farmacos (AAS, AINE)
*S. Nefrotico

*S. Mielodisplasico



Doenca de von Willebrand

Discrasia hemorragica hereditaria mais frequente em Pediatria

Doenca de vW tipo | e Il sdo as mais frequentes

Fisiopatologia Clinica:
Alteracao quantitativa ou - hemorragia muco-cutanea
gualitativa do factor de vW e
R L Importante o diagnadstico
plaguetaria TTPaNou 7
FVW: Ag ¥
FvW: func ¥

o— , ..
“~—p Défice de factor VIII
Factor VIII: N ou ¥

Plaquetas N ou ¥



Caso clinico 1

e Joao, 5 anos, natural e residente em Lisboa
« AF e AP irrelevantes

« DA
— 2 dias antes do internamento inicio subito de
petéquias dispersas
— infeccao respiratoria 3 semanas antes
— Nega Ingestao farmacos, traumatismo,
Imunizacoes
— Sem alteracoes do estado geral



Caso clinico 1

DA (Cont.)

— Excelente estado geral

— Sem dismorfias

— Petéquias e equimoses generalizadas
— sem adenomegalias

— sem hepatoesplenomegalia



Caso clinico 1

* Hipotese diagnostica
— Alteracao plaquetéaria (Trombocitopenia)

« Exames complementares
— Hemograma
— Esfregaco sangue periférico
— estudo coagulacao



Caso clinico 1

« Exames complementares
— Hemograma: plaquetas < 5 000/mm3
— Esfregaco sangue periférico N
— estudo coagulacao N

— serologias para virus

« Diagndstico
— PTI



Caso clinico 1

Mielograma?

Tratamento
— gamaglobulina

Evolucao?
Prognaostico?



Caso clinico 2

— Pedro, 12 meses, natural e residente em
Lisboa

— AF e AP Irrelevantes
— Iniciou marcha recentemente

— ApOs queda aparecimento de aumento de
volume do joelho direito e iImpoténcia
funcional

— EXx.oDbj.: hemartrose do joelho direito



Caso clinico 2

 HD: Alteracao da coagulacao

- Exames complementares

— Hemograma N
— TP N, TTPa prolongado
— Factor VIlI < 1%

« Diagndstico: Hemofilia



Caso clinico 3

Rita, 4 anos, natural e residente em Torres
Vedras

AF e AP irrelevantes

DA: 8 horas antes do internamento febre alta,
prostacao e aparecimento de petequias e
equimoses, progredindo rapidamente

EO: crianca doente,apiretica, taquicardica,
petéquias e equimoses generalizadas



Caso clinico 3

« HD: Alteracao da fibrinodlise (sepsis)

« Exames complementares
— Hemograma : plaquetas 30 000/mm3

— TP prolongado, TTPa prolongado, fibrinogénio
diminuido e PDF aumentados

* Diagndstico: sepsis



Caso clinico 4

Claudia, 9 anos, natural e residente em
Cascais

AF E AP Iirrelevantes

DA: Uma semana antes febre, astenia,
vOmitos, urina escura

EO

— Prostrada, palidez cutanea, I ER
generalizadas, sem adenomegalias, sem
hepatoesplenomegalia



Caso clinico 4

« HD: Alteracao plaquetaria associada a
doenca sistémica

- Exames complementares

— Hemograma: HB 7 g/dl, VGM 80fL, reticulocitos
120 000/mm3, plaquetas 30 000/mm3, GB N

— esquizocitos

— TP N; TTPa N, fibrinogénio diminuido

— LDH aumentada, haptoglobina ausente,
— Funcéao renal normal

— Hemoglobinuria



Caso clinico 4

« Diagnostico:  Sindrome  microangiopatico
GAND



Caso clinico 5

Maria, 12 anos, natural e residente em
Santarém

AF. iIrma 6 anos com historia de epistaxis
frequentes

AP Irrelevantes

DA : Menarca 3 meses antes e desde essa
altura menorragias e astenia de instalacao
progressiva

EO: palidez acentuada



Caso clinico 5

« HD: Disfuncédo plaguetéaria (D. von
Willebrand)
« Exames complementares
— Hemograma: Hb 6 gr/dl, VGM 65 fL
— TP N,TTPa N, Fibrinogenio N
— Factor VIII N, FvW Ag e ristocetina diminuidos



Caso clinico 5

« HD: Disfuncao plaguetaria

« Exames complementares
— Hemograma: Hb 6 gr/dl, VGM 65 fL
— TP N,TTPa N, Fibrinogenio N
— Factor VIII N, FYW Ag e ristocetina diminuidos

* Diagndstico: D. von Willebrand



Caso clinico 6

Marco, 5 anos, natural e residente em Lisboa
AF e AP irrelevantes

DA: 3 semanas antes do internamento
astenia progressiva e 2 antes febre e
epistaxis e petéquias

EO: crianca doente, prostrada, palidez
cutanea, petéquias e equimoses
generalizadas, hepatoesplenomegalia sem
adenomegalias



Caso clinico 6

« HD: Doenca sistémica associada a discrasia
cutaneo- mucosa e a hepatoesplenomegalia

- Exames complementares

— Hemograma Hb 8 gr/dl, VGM 80 fL, ret N, GB 10
000/ mm3 ( N 18%, L 79%) Paq 13 000/mm3

— esfregaco sangue periférico : blastos
— TP, TTPa e Fibrinogénio N
— Mielograma: LLA

« Diagnodstico: Leucémia linfoblastica aguda



