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Introducdo: A Purpura Trombocitopénica Trombatica (PTT) € uma patologia rara na pediatria.
Devido a alta mortalidade, é fundamental conhecé-la. O objetivo deste estudo é relatar um caso
de PTT em crianca, colaborando para melhor entendimento da patologia e sua oportuna
suspeicdo diagndstica. Descricdo do caso: Sexo masculino, 15 anos, hd 7 dias da admisséo,
iniciou quadro de ictericia, associada a adinamia, febre e hematomas espontaneos. Evoluiu com
parestesias em dimidio direito e afasia, com remissdo apos 30 minutos. Procurou assisténcia
médica, reaizando exames laboratoriais, que evidenciaram anemia com esquizdcitos,
plaguetopenia, hiperbilirrubinemia indireta e LDH elevado. Sorologias sem alteracbes e
marcadores de autoimunidade negativos. Realizou tomografia de cranio, que ndo mostrou
alteracbes. Evoluiu com recorréncia do quadro neurolégico, sendo aventada a possibilidade de
PTT em virtude da microangiopatia, febre e sintomas neurolgicos, corroborados pelo escore
PLASMIC (pontuacdo 7). Diante do quadro, iniciou-se corticoide e plasmaférese com PFC.
Paciente evoluiu com melhora clinica e laboratorial. O diagndstico foi confirmado
posteriormente com dosagem baixa de ADAMTSI13. Discussdo: A PTT € uma doenca
caracterizada pela deficiéncia de ADAMST13 de cunho imunolégico, com a producdo de
anticorpos contra a enzima ADAMST 13, alterando a cascata de coagulacdo, promovendo eventos
trombdticos e consumo plaquetario. Exames laboratoriais e o escore PLASMIC corroboram para
o diagnéstico (confirmado com a dosagem sérica de ADAMST13). Devido a gravidade, o
tratamento deve ser iniciado tdo logo haja suspeita clinica e laboratério compativel. Devido a
fisiopatologia da doenca, o tratamento inclui plasmaférese e reposicdo de ADAMST 13 presente
no PFC, além de terapia imunossupressora. Trata-se de uma doenca grave, cujo diagndstico
precoce modifica desfechos. Conclusdo: Diante de criangas com quadro de anemia hemolitica
microangiopatica e plaquetopenia, a PTT deve estar no diagnostico diferencial, visando a
deteccdo precoce e aintervencdo com terapia eficaz na reducdo da morbimortalidade.
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