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RESUMO

Coagulopatias sdo patologias caracterizadas como
distarbios da coagulagdo sanguinea, que tem como
consequéncia a faléncia do sangue em produzir
hemostasia adequada em resposta a uma leséo tecidual. O
presente estudo objetivou verificar a prevaléncia das
coagulopatias hereditarias e analisar o perfil dos seus
portadores atendidos no Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Piaui (Hemopi). Para isso foram
analisados prontuarios de 154 pacientes, sendo 127
diagnosticados com hemofilia A, 15 com hemofilia B e 12
com Doenca de Von Willebrand (DvW). Quanto ao género
dos pacientes hemofilicos estudados houve predominio do
género masculino, ja em relagdo aos a DVW houve
prevaléncia do género feminino. Os pacientes de ambas as
coagulopatias foram classificados em sua maioria com
sendo de etnia parte e de faixa etria jovem. Quanto a
forma clinica o maior acometimento foi da forma grave
para hemofilia B e da forma leve para hemofilia A e DvW.
A manifestacdo clinica mais comum no caso das
hemofilias foi a hemartrose no joelho e na DVW o
aumento do fluxo menstrual. Apenas em 15% dos casos
de hemofilia A foi observado a presenca do inibidor.

PALAVRAS-CHAVE: Hemofilia, codgulo, Doenca de
Von Willebrand.

ABSTRACT

Coagulopathies are pathologies characterized as disorders of
blood coagulation, which results in blood bankruptcy in
producing adequate hemostasis in response to a tissue injury.
The present study aimed to verify the prevalence of
hereditary coagulopathies and to analyze the profile of the
patients treated at the Hemoptysis and Hemotherapy Center
of Piaui (Hemopi). For this, 154 patients were analyzed, of
which 127 were diagnosed with hemophilia A, 15 with
hemophilia B and 12 with Von Willebrand's disease (DvW).
Regarding the gender of the hemophiliac patients studied,
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there was a predominance of the male gender, as compared to
the DWW, there was a prevalence of the female gender.
Patients from both coagulopathies were classified as being
mostly ethnically and young in age. Regarding the clinical
form, the major involvement was of the severe form for
hemophilia B and the mild form for hemophilia A and DvW.
The most common clinical manifestation in the case of
haemophilia was hemarthrosis in the knee and DWW
increased menstrual flow. In only 15% of hemophilia A cases
was observed the presence of the inhibitor.

KEYWORDS: Hemophilia, clot, Von Willebrand's disease.

1. INTRODUCAO

O processo de coagulagdo do sangue consiste em uma
série de reacdes bioquimicas sequenciais envolvendo a
interacdo de proteinas, comumente referidas como fatores de
coagulagéo, além de células e ions!.

Quando ocorrem distrbios nesse processo de coagulacdo
surgem as coagulopatias, que se manifestam pela ocorréncia
de eventos hemorragicos espontaneos ou precipitados por
trauma, podendo ser coagulopatias de etiologia hereditaria ou
adquirida?,

Os disturbios hereditarios da coagulagdo resultam de
deficiéncias na estrutura e na quantidade de uma ou mais
proteinas plasmaticas®. As coagulopatias hereditarias sdo
resultantes da deficiéncia de um ou mais dos fatores de
coagulacdo, devido as mutagBes nos genes que codificam
esses fatores®. Nesse contexto, a doenca de von Willebrand
(DvW) e as hemofilias A e B slo as coagulopatias
hereditarias mais comuns e, juntas, correspondem a 95% dos
casos®.

As hemofilias sdo doengas hemorrégicas resultantes da
deficiéncia do fator VIII (hemofilia A) ou IX (hemofilia B)
da coagulacdo, doencas genéticas de heranca recessiva ligada
ao cromossomo X, decorrente de mutagbes nos genes que
codificam os fatores VIII e 1X da coagulagio®. Ja doenca de
von Willebrand é uma doenca hemorragica resultante de
defeito quanti e/ou qualitativo do fator von Willebrand
(FYW). E herdada como carater autossdmico dominante,
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gracas a mutacBes no gene localizado no braco curto do
cromossomo 127

Com base no exposto acima, esse trabalho objetivou
verificar a prevaléncia das coagulopatias hereditarias e
analisar o perfil dos seus portadores atendidos no Centro de
Hematologia e Hemoterapia do Piaui (Hemopi).

2. MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo analitico retrospectivo sobre
coagulopatias hereditarias em pacientes atendidos no
Centro de Hematologia e Hemoterapia do Piaui
(Hemopi). Os dados foram coletados a partir da analise
de prontuarios.

O trabalho foi realizado no ano de 2016, sendo
analisados os laudos de todos os pacientes atendidos
até o periodo do estudo.

Neste estudo foi avaliado o perfil dos portadores de
coagulopatias classificados em diferentes categorias a
serem analisadas, com género, raca, idade,
classificacdo clinica, manifestacdo clinica e presenga
de inibidor.

Os dados foram organizados em uma planilha no
programa Microsoft Office Excel® 2010, validados em
dupla digitacdo. A analise foi descritiva em percentuais
estimados para cada variavel levantada na pesquisa e 0s
resultados apresentados na forma de gréficos.

O presente estudo foi autorizado pela direcdo do
Hemopi, mediante apresentacdo de carta de anuéncia
padrdo. Ressalta-se que a pesquisa foi realizada de
acordo com as normas do Conselho Nacional de Saude
— CNS - Portaria n® 466/12, que contempla as
diretrizes e normas regulamentadoras de pesquisa
envolvendo seres humanos®.

3. RESULTADOS

Participaram do estudo 154 pacientes, sendo 127
(82%) diagnosticados com hemofilia A, 15 (10%) com
hemofilia B e 12 (8%) com DvW.

= HemofiliaA = Hemofilia B Von Willebrand

Figura 1. Pacientes com hemofilicos A, B e DvW atendidos no
Centro de Hematologia e Hemoterapia do Piaui (Hemopi), Teresina-
PI.

Quanto ao género dos pacientes hemofilicos
estudados houve predominio do género masculino com
hemofilia A, com um total de 97%. Os pacientes com
hemofilia B sdo na sua totalidade do género masculino.
Ja em relacdo aos portadores da doenca de Von
Willebrand houve prevaléncia do género feminino
92%.
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No que se refere a classificacdo dos pacientes por
etnia, a maior prevalecia entre os portadores de
hemofilia A ocorre em pardos que corresponde a 42%,
seguido por 14% brancos e 11% negros. No entanto
ndo foi informada a etnia de 18 individuos (32%),
demonstrando que ainda existe incompletude dos dados
no cadastro de pacientes. Ja os pacientes com hemofilia
B foram classificados sendo 20% brancos, 67% pardos,
7% negros e 6% ndo informado. Dos pacientes com
DvW 17% eram brancos, 57% pardos, 8% negros e
17% néo informados (17%).
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Figura 2. Classificagéo segundo etnia dos pacientes com hemofilicos
A, B e DvVW atendidos no Centro de Hematologia e Hemoterapia do
Piaui (Hemopi), Teresina-PI.

Quando analisada a faixa etaria dos pacientes com
hemofilia A a maior concentragdo se deu em torno de
21 a 30 anos (33%), nos pacientes com hemofilia B a
maior parte encontrava-se entre 11 a 20 anos (40%),
enquanto a idade dos portadores com a doenga de Von
Willebrand variou de 0 a 60 anos, com maior
prevaléncia de 11 a 20 anos (42%).
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Figura 3. Classificagdo segundo idade dos pacientes com

hemofilicos A, B e DvW atendidos no Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Piaui (Hemopi), Teresina-Pl.
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Quanto a classificacdo de gravidade foi observado
para hemofilia A, 44% individuos classificados como
leve, 35% como grave e 22% moderada. J& entre 0s
portadores de hemofilia B 56% tiveram classifica¢do
grave, 33% como leve e 11% como moderada. Dentre
os portadores com doenca de Von Willebrand 75%
foram classificados com a forma clinica leve e 25%
com a moderada.
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Figura 4. Classificacéo clinica dos casos de hemofilicos A, B e DvW
atendidos no Centro de Hematologia e Hemoterapia do Piaui
(Hemopi), Teresina-PI.

A distribuicdo de hemofilicos A com a presenca do
inibidor contra o fator VIII ocorreu em 15% dos casos,
jasem a presenca de inibidor foi de 54% e em 31% n&o
foi testado ou ndo informado. J4 os pacientes com
hemofilia B 73% néo possuem a presenca de inibidor e
27% ndo foram testados ou ndo informados (Figura 5).
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Figura 5. Distribuicdo dos casos de hemofilicos A, B e doenga de
Von Willebrand em relag&o a presenca de inibidor em atendidos no
Centro de Hematologia e Hemoterapia do Piaui (Hemopi), Teresina-
PI.

Em relacdo as manifestagdes clinicas dos pacientes
com Hemofilia A, 35% apresentaram Hemartrose no
joelho, enquanto 17% sangramento gengival, 4%
hemartrose na panturrilha, 6% hemartrose no cotovelo,
equimose 9% e outros 30% (Figura 6).

Dos pacientes com Hemofilia B 47% apresentaram
hemartrose no joelho, 20% hemartrose na panturrilha,
13% hemartrose no cotovelo e 20% sangramento
gengival (Figura 7).
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® Hemartrose no joelho

= Hemartrose na panturrilha

= Hemartrose no cotovelo
Sangramento gengival

m Equimose

Figura 6. Prevaléncia das manifestacOes clinicas em pacientes com
hemofilia A atendidos no Centro de Hematologia e Hemoterapia do
Piaui (Hemopi), Teresina-PlI.

= Hemartrose no joelho = Hemartrose panturrilhar
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Figura 7. Prevaléncia das manifestacOes clinicas em pacientes com
hemofilia B atendidos no Centro de Hematologia e Hemoterapia do
Piaui (Hemopi), Teresina-PI.

Dentre os pacientes com DvW a maioria indicou
aumento no fluxo menstrual (67%), epistaxe (25%) e
gengivorragia (8%) (Figura 8).

= Aumento do fluxo menstrual = Epistaxe = Gengivorragia
Figura 8. Prevaléncia das manifestacGes clinicas em pacientes com

DvW atendidos no Centro de Hematologia e Hemoterapia do Piaui
(Hemopi), Teresina-Pl.
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4. DISCUSSAO

O perfil clinico dos individuos estudados
caracterizou-se por uma maior prevaléncia de hemofilia
A com 82%, seguido por 10% de hemofilia B e 8%
com DvW. Essa maior prevaléncia de hemofilicos A
também foi observada em estudo realizado em um
hemocentro na Paraiba (70%)°.

Ao analisar a variavel género observou-se
predominéancia do género masculino, sendo que apenas
3% dos individuos com hemofilia A eram mulheres.
Essa maior prevaléncia entre de homens ja era
esperada, por se tratar de uma doenca de heranca
genética ligada ao cromossomo X e transmitida quase
exclusivamente a individuos do género masculino, o
que caracteriza o perfil hereditario da doenca. J& em
relacdo aos portadores da DvW observou-se que a
doenca ocorre com mais frequéncia no género
feminino, sendo (92%) mulheres e (8%) homens.
Segundo Beer Jr (2001)° essa doenga é mais comum
no sexo feminino.

Quanto a etnia entre os individuos com hemofilia
A, houve predominio de pardos (42%), seguidos por
brancos (14%) e negros (11%). Dentre os individuos
estudados com hemofilia B também houve prevaléncia
de pardos (67%), brancos (20%) e negros (7%). Ja
entre os individuos com DvW 58% eram negros, 17%
pardos e 8% brancos. Os resultados obtidos reafirmam
a baixa frequéncia das hemofilias e alta incidéncia da
DvW em individuos negros*2,

Com relacdo a faixa etdria observou-se maior
prevaléncia das coagulopatias hereditarias estudadas
em individuos jovens, resultados que colaboram com
os achados de Sousa et al (2013)° que verificaram o
perfil de portadores dessas patologias como sendo de
individuos jovens.

Observa-se no presente estudo que ha
predominancia da forma clinica leve nos hemofilicos A
e nos portadores da DvW, ja nos hemofilicos B
predominou a forma grave. Segundo James (2009)
pacientes que possuem a forma grave da doenca
procuram o tratamento com mais frequéncia, ja os que
possuem a forma leve ou moderada procuram servigo
médico somente quando sofrem traumas severos,
observa-se também que principalmente os portadores
de DvW por possuirem manifesta¢fes clinicas quase
que imperceptiveis raramente procuram assisténcia
médica, preferindo fazer o uso do tratamento
domiciliar.

Dentre os hemofilicos analisados, somente os com
hemofilia A apresentam inibidores (15%). Em
resultados brasileiros remetidos ao Ministério da Salde
no houve a presenga de inibidores em 16,8% dos
portadores de hemofilia A e em 3,2% dos portadores de
hemofilia2.

Segundo Ragni et al (2009)** quando os pacientes
sdo acometidos por inibidores, passam a ndo responder
de forma adequada a infusdo do fator deficiente e
apresentam episédios hemorragicos de dificil controle,
0 que resulta em significativa morbidade.

De acordo com a Organizacdo Mundial de
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Hemofilia (2005)'° as hemorragias podem ocorrer sob
forma de hematuria, epistaxe, hematémese, ou podem
se apresentarem como hematomas, sangramentos
retroperitoniais e intra-articulares,  hemartroses
acometendo principalmente, o joelho, seguida pelo
cotovelo, tornozelo, entre outros. Corroborando com
esses achados, no presente estudo a manifestacédo
clinica com maior incidéncia nas hemofilias foi a
hemartrose no joelho. J& para os portadores de DVW a
manifestacdo clinica prevalente foi o aumento do fluxo
menstrual, o que pode estar associado a maior
prevaléncia do sexo feminino nessa coagulopatia.

Dentro desse contexto, o presente estudo permitiu
conhecer a prevaléncia e as caracteristicas do perfil
epidemioldgico e clinico dos individuos portadores de
Hemofilia A e B e da DvW atendidos no Hemopi no
ano de 2016. Ressalta-se que o estudo realizado
apresenta algumas limitac6es. Isto se deve ao fato de o
trabalho estar fundamentado em dados de prontuarios,
que apresentavam alguns dados incompletos ou
informagdes disponiveis somente na forma eletrénica,
onde o acesso ndo foi permitido. Esses resultados
servem de sustentacdo para acles de protegdo,
assisténcia, investigacdo, prevencdo e futuros estudos
sobre o tema.

5. CONCLUSAO

Os resultados apontam maior prevaléncia de
hemofilia A em relacdo a hemofilia B e DvW, com
predominéncia do sexo masculino para as hemofilias e
do sexo feminino para a DvW.

Essas patologias investigadas foram  mais
prevalentes em individuos jovens, pardos e com maior
acometimento da forma clinica grave para hemofilia B
e leve para hemofilia A e DVW.

A manifestacdo clinica mais comum no caso das
hemofilias foi a hemartrose no joelho e na DVW o
aumento do fluxo menstrual. Apenas em 15% dos casos
de hemofilia A foi observado a presenca do inibidor.
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