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RESUMO

A plrpura trombocitopénica trombotica (PTT) também conhecida como sindrome de
Moschowitz é uma microangiopatiatrombotica rara e potencialmente fatal, que causa
morbidade e mortalidade significativas, a menos que seja prontamente reconhecida e tratada.
Afeta ambos 0s sexos, sendo sua prevaléncia de duas a trés vezes maior em mulheres entre 30
e 40 anos de idade, podendo ser hereditaria ou adquirida. Resulta da deficiéncia quantitativa e
funcionalda desintegrina e metaloproteinase com dominios trombospondina — ADAMTS13 —
enzima plasmatica responsavel pela clivagem de multimeros de Fator de von Willebrand
(VWEF) que atua na hemostasia sanguinea.O diagndstico precoce e tratamento imediato é de
extrema importancia para se obter uma melhor resposta ao tratamento. Estudos recentes
indicam que o prognostico foi favoravelmente influenciado pela terapia com plasmaférese,
reduzindo a mortalidade de 90% para 20% dos casos.A PTT é caracterizada pela oclusdo difusa
de arteriolas e capilares da microcirculacdo, levando a isquemia de tecidos, devido a presenca
de trombos ricos em plaquetas e fator de von Willebrand na microvasculatura do organismo e
associados, na maioria das vezes, com a deficiéncia funcional grave da ADAMTS-13 uma
metaloprotease plasmaética clivadora do fator de von Willebrand.O diagnéstico é dificil, e em
geral realizado por exclusdo, baseando-se na sintomatologia classica da PTT e eliminacdo de
outras patologias que possuem sintomas semelhantes. Baseia-se em manifestacdes clinicas
consistentes que incluem anemia hemolitica microangiopatica (AHM), trombocitopenia
acentuada, alteracdes neurologicas, insuficiéncia renal e febre.A analise laboratorial do sangue
periférico é fundamental na identificacdo das alteracfes ocasionadas por essa patologia, em que
se constata a presenca de hemadcias policromatofilas,microesferécitos, esquizécitos.
queratocitos, reticulocitose, anisocitoseplaquetaria (PDW aumentado) e macroplaquetas (VPM
aumentado). Este estudo tem como objetivo abordar as caracteristicas fisiopatolégicas, clinicas
e diagndstico da PTT.Trata-se de uma revisao de literatura do tipo descritiva e de carater
gualitativa, realizada através de pesquisas nos seguintes bancos de dados: MEDLINE
(Literatura Internacional em Ciéncias da Saude), LILACS (Literatura Latino americana em
Ciéncias da Saude), SCIELO (Scientific Electronic Library Online), e outros sites
especializados. Foram considerados artigos entre os anos de 2008 a 2014, publicados em lingua
portuguesa e inglesa. Foram utilizados como critério de exclusdo: estudos com titulos nédo
relacionados diretamente ao tema da pesquisa; estudos que ndo possuiam dados relacionados a
pesquisa, e artigos mais antigos que abordavam referencial tedrico contidos em artigos mais
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recentes.Deste modo, conclui-se que a PTT é quase sempre fatal, quando ndo diagnosticada
precocemente, apresentando-se residente na maioria dos individuos sobreviventes. Embora
possa ocorrer como um unico episodio isolado, os individuos que apresentaram esse distdrbio
devem ser monitorados com exames de sangue e exames fisicos durante varios anos, uma vez

que, recaidas subitas sdo bastante comuns.
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