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A Pdrpura Trombocitopénica Trombdtica (PTT), doenca rara, é uma
microangiopatia trombdética, mais comum em mulheres de 20 a 40 anos, produto
da diminuicdo da atividade da metaloprotease de clivagem do fator de von
Willebrand (FYW) — a ADAMTS13, devido a sua deficiéncia e/ou anticorpos
contra a mesma. Isso gera um acumulo de multimeros ultragrandes do FYW na
microcirculacdo, os quais, junto aos microtrombos ricos em plaquetas, séo
responsaveis pela agregacéo plaquetaria, trombose e hemalise. Assim, tem-se a
péntade classica do quadro clinico da PTT: trombocitopenia, anemia hemolitica,
febre, sintomas neurolégicos e insuficiéncia renal. O tratamento padrao-ouro
para a PTT é a plasmaférese, junto ao uso de corticoide, o que geralmente é
suficiente para reverté-la. No entanto, na PTT refrataria a esse tratamento,
comumente se faz o uso de imunossupressores, sobretudo o Rituximab e, menos
regularmente, a Ciclofosfamida. O objetivo do estudo foi analisar a efetividade da
Ciclofosfamida no tratamento da PTT refrataria a plasmaférese, na
indisponibilidade do Rituximab, no contexto do SUS. A paciente T.N.S., 31 anos,
sexo feminino, branca, auxiliar de producdo, previamente higida, procurou
Unidade de Pronto Atendimento no més 11/2022 devido a dor em hipogastrio,
coluria e purpuras em membros inferiores, com duragdo de 1 semana. Na
internacdo de origem, ap6s evolucdo para quadro febril persistente, crises
convulsivas e rebaixamento do nivel de consciéncia, foi transferida para o
Hospital Universitario Regional do Norte do Parana (HURNP) para avaliagdo da

Hematologia por suspeita de PTT. Na admisséo, os exames laboratoriais eram
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compativeis com os achados de PTT: hemacias 1,82 milhdes/pL; hemoglobina 6
g/dL; hematdcrito 17,7%; plaquetas 19 mil/pL; esquizocitos positivos; lactato
desidrogenase sérica 2.382 U/L; bilirrubina total 3,1 mg/dL; creatinina 1,23
mg/dL; e ureia 51 mg/dL. Posteriormente, solicitou-se dosagem dos niveis de
atividade da ADAMTS13, que se mostrou inferior a 0,4% — confirmando o
diagnéstico. Dada a gravidade do quadro clinico, ja na admisséo, em leito de UTI,
iniciou o tratamento com plasmaférese e metilprednisolona. Apés 3 dias, a
paciente apresentou piora clinica com rebaixamento do nivel de consciéncia e
necessidade de intubacéo orotraqueal. Em decorréncia da refratariedade frente
a 8 sessobes de plasmaférese, piora do quadro clinico e laboratorial — com queda
das plaquetas para 9 mil/uL, e a indisponibilidade de Rituximab no HURNP,
optou-se pelo uso de Ciclofosfamida no 8° dia de tratamento, sem interromper as
sessdes de plasmaférese. A paciente apresentou leucopenia durante o
tratamento, efeito colateral da Ciclofosfamida, revertida com Granulokine® e,
portanto, sem repercussao na efetividade do mesmo. No 4° dia de uso da
Ciclofosfamida, apresentou melhora expressiva e foi extubada. Recebeu alta
hospitalar apés 43 dias de internacéo, 25 sessdes de plasmaférese e 5 doses de
Ciclofosfamida (1,1g intravenosa cada), em bom estado geral e exames
laboratoriais normais (graficos 1 e 2). A Ciclofosfamida foi uma das principais
opcdes no tratamento da PTT refrataria a plasmaférese até a consolidacao do
Rituximab, imunobiolégico de escolha. No entanto, na indisponibilidade da
primeira linha de tratamento, cenario do HURNP, optou-se pelo uso da
Ciclofosfamida, que demonstrou-se como tratamento efetivo, dada a expressiva
melhora da paciente. A literatura, mesmo que precaria nesse sentido, endossa o
uso da Ciclofosfamida, sobretudo nos casos refratarios ao Rituximab ou
conjuntamente ao mesmo — e nao exclui a possibilidade do uso da Ciclofosfamida
também como monoterapia quando da indisponibilidade das demais
modalidades terapéuticas, uma vez que até 30% dos pacientes séo refratarios a
plasmaférese. Portanto, estudos para analisar a efetividade da Ciclofosfamida na
PTT refrataria a plasmaférese s&o necessarios devido a recorrente

indisponibilidade do Rituximab no SUS e a necessidade da troca de tratamento.
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