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RESUMO

O tema desenvolvido neste estudo foi o disturbio de coagulacéo, com foco na atuacao
do profissional biomédico diante desta doenca. Nos distlrbios de coagulacéo,
0 sangue coagula muito rapido e pode resultar na formacgéo de codgulos nas veias ou
artérias. Algumas coagulopatias sdo herdadas, enquanto outras se desenvolvem
devido a alguma doencga ou tratamento com determinados medicamentos. O
biomédico que se dedica ao segmento de hematologia e terapia celular é o biomédico
hematologista, que é habilitado a trabalhar em bancos de sangue, bancos de medula
O0ssea e de cordao umbilical. A hematologia é o segmento da &area de saude que
trabalha com a obtencéo, processamento e transfusao de sangue, lidando com todos
0s procedimentos terapéuticos que essas atividades envolvem. Além disso, a
hematologia também lida com a analise laboratorial, ou seja, realiza os testes
sorologicos para os processos de transfusao, além de realizar pesquisas de doencas
infecciosas. Assim sendo, quando o profissional biomédico é requisitado para
trabalhar nas areas de hematologia e terapia celular é porque 0 mesmo possui
conhecimentos para realizar os procedimentos exigidos pelas diferentes areas de
saude. O objetivo principal deste estudo foi descrever os principais disturbios de
coagulacao e, a diferenca entre Homeostase e Hemostasia. Para isso, foi realizada
uma revisdo de literatura com bases bibliograficas provenientes de materiais
informativos, tais como livros, artigos cientificos (Scielo/ PubMed), periédicos,
bibliotecas virtuais de cunho publico, que deram embasamento tedrico para a
sustentacdo do tema. Limitou-se a pesquisa ao periodo de 2011 a 2019 no idioma
portugués e espanhol. Assim sendo, conclui-se que, quando o biomédico opta por
atuar nos segmentos de hematologia e terapia celular, a realizacdo de uma pos-
graduacédo voltada para as duas areas torna-se um fator diferencial na formacéo
profissional e preparacéo para o mercado de trabalho.

Palavras-chave: Coagulacdo Sanguinea. Distirbios de coagulacdo; Causas;
Coagulacao hereditaria. Homeostase e Hemostasia.
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ABSTRACT

The theme developed in this study was the coagulation disorder, focusing on the
performance of the biomedical professional in the face of this disease. In clotting
disorders, blood clots very quickly and can result in the formation of clots in the veins
or arteries. Some coagulopathies are inherited, while others develop due to some
disease or treatment with certain medications. The biomedical doctor who is dedicated
to the hematology and cell therapy segment is the biomedical hematologist, who is
gualified to work in blood banks, bone marrow and umbilical cord banks. Hematology
is the segment of the health area that works with the collection, processing and
transfusion of blood, dealing with all the therapeutic procedures that these activities
involve. In addition, hematology also deals with laboratory analysis, that is, it performs
serological tests for transfusion processes, in addition to conducting research on
infectious diseases. Therefore, when the biomedical professional is required to work
in the areas of hematology and cell therapy, it is because he has the knowledge to
perform the procedures required by different areas of health. The main objective of this
study was to describe the main coagulation disorders and, the difference between
Homeostasis and Hemostasis. For this, a literature review was carried out with
bibliographic bases from informational materials, such as books, scientific articles
(Scielo / PubMed), periodicals, virtual libraries of a public nature, which provided a
theoretical basis to support the theme. The search was limited to the period from 2011
to 2019 in Portuguese and Spanish. Therefore, it is concluded that, when the
biomedical doctor chooses to work in the hematology and cell therapy segments, the
realization of a postgraduate course focused on both areas becomes a differential
factor in professional training and preparation for the job market.

Keywords: Blood Coagulation. Coagulation disorders; Causes; Hereditary
coagulation. Homeostasis and Hemostasis.
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1 INTRODUCAO

O processo normal, denominado coagulacdo, é um processo complexo.
Envolve células sanguineas especializadas, chamadas plaquetas, e diferentes
proteinas do sangue, chamadas fatores de coagulagcdo. Essas plaquetas e esses
fatores de coagulacdo se agrupam para curar 0S vasos sanguineos rompidos e
controlar o sangramento. Os fatores de coagulagcédo que promovem o sangramento e
aqueles que promovem a coagulacdo devem ser equilibrados.

Os disturbios da coagulacdo do sangue ocorrem quando alguns fatores de
coagulacao estdo ausentes ou danificados. Isso causa a formacao de coagulos dentro
do corpo que blogqueiam o fluxo sanguineo normal e causam problemas graves. Os
coagulos sanguineos podem ocorrer e viajar para diferentes partes do corpo, por
exemplo: As veias, que é chamada de trombose venosa profunda; os pulmdes, que é
chamado de embolia pulmonar e, uma artéria (menos comum, mas também muito
grave).

Dentro deste contexto, formulou-se a questao norteadora da pesquisa, ou seja:
Quiais os fatores que podem provocar disturbios da coagulacdo do sangue?

A coagulacao € o mecanismo de defesa natural que evita a perda de sangue
guando ocorre lesdo ou trauma. As plaquetas e a fibrina estdo sempre presentes no
sangue para que possa ocorrer coagulacao e causarao cicatrizes quando houver uma
ordem para fazer o seu trabalho. Fatores de coagulac&o séo os principais mecanismos
para que isso ocorra. Os Disturbios de coagulacdo (coagulatérios) do sangue sao
disfuncbes na capacidade do organismo de controlar a formacdo de coagulos de
sangue. Essas disfuncdes podem resultar em uma coagulacédo deficiente, que pode
levar ao sangramento anormal (hemorragia) e, a coagulacdo excessiva, que leva ao
surgimento de coagulos de sangue (trombose). Justifica-se este trabalho pela
importancia do tema para académicos e sociedade como um todo, sobre os fatores
de coagulacdo e as principais causas dos distarbios da coagulacdo e, sobre a
importancia do tratamento e diagndstico precoce de alteracbes no mecanismo de
coagulacao.

O objetivo principal do trabalho foi descrever os principais distarbios de
coagulacao e, a diferenca entre Homeostase e Hemostasia. Para maior entendimento
ao tema proposto, foi pesquisado também sobre: (i) Apontar a diferenca entre os

termos Homeostase e Hemostasia; (i) Demonstrar os fatores de coagulacao e as



principais causas dos distarbios; (iii) Descrever quais sao os disturbio de coagulacdo
hereditario mais comuns.

O trabalho desenvolvido foi uma revisao de literatura, realizado por meio de
uma pesquisa Bibliografica. Realizou-se busca da literatura nas bases de dados de
artigos, livros, revistas especializadas e site da Internet relacionados. Os dados
coletados foram secundarios, ou seja, provenientes de materiais informativos
disponiveis, tais como revistas especializadas, periddicos, publicacdes, sites da
Internet de cunho publico, assim como livros de autores ja conceituados sobre o
assunto em questdo. Desta forma, os levantamentos das informagfes que deram
embasamento tedrico para a sustentacdo do tema escolhido para a pesquisa, foram
feitos em producdo da area sobre o tema, que foram desenvolvidos através de uma
tentativa de trazer uma contribuicdo sobre os disturbios de coagulacao e seus fatores.
Limitou-se a pesquisa ao periodo de 2011 a 2019 no idioma portugués e espanhol.
Os descritores analisados nesta pesquisa foram: Coagulagdo Sanguinea. Disturbios

de coagulacao; Causas; Coagulacdo hereditaria. Homeostase e Hemostasia.



2 HOMEOSTASE E HEMOSTASIA - DIFERENCAS ENTRE OS TERMOS

O termo homeostase é de origem grega; vem da palavra "homoios", que
significa "igual ou semelhante”, e "estase", que expressa "estabilidade" (COOPER,
2008).

2.1 HOMEOSTASE - CONCEITUACAO

O conceito de homeostase apareceu pela primeira vez na década de 1860,
guando o fisiologista Claude Bernard (1813-1878) descreveu a capacidade do corpo
de manter e regular suas condicdes internas. Essa homeostase é fundamental para
garantir o bom funcionamento do organismo, uma vez que se as condi¢des internas
forem mal reguladas, o individuo pode sofrer grandes danos ou até a morte
(LANGLEY, 2013).

Mais tarde, em 1933, Walter B. Cannon (1871-1945) cunhou a palavra
"homeostase" (gr. Homeostase + gr. Estase, manter) para descrever 0s mecanismos
gue mantém constantes as condi¢cdes do ambiente interno de um organismo, apesar
de grandes oscilagdes no ambiente externo. Ou seja, fungcdes como pressao arterial,
temperatura corporal, frequéncia respiratéria e niveis de glicose no sangue, entre
outras, sdo mantidas dentro de uma faixa restrita em torno de um determinado ponto,
apesar do fato de as condi¢des externas poderem estar mudando (CALLUF, 2012)

Assim sendo, entende-se a homeostase como sendo o conjunto de fenbmenos
de autorregulacédo que permitem a manutencdo de constancia relativa na composicao
e nas propriedades do meio interno de um organismo (MORAES, 2018).

A homeostase é a capacidade do organismo de apresentar uma situacao fisico-
guimica caracteristica e constante dentro de certos limites, mesmo diante de
alteracdes ou mudancas impostas pelo meio ou pelo meio. As células de um
organismo s6 funcionam adequadamente dentro de uma estreita faixa de condicoes,
como temperatura, pH, concentracdes ibnicas e acessibilidade a nutrientes, e devem
sobreviver em um ambiente no qual esses parametros variam de hora a hora e dia a
dia. Os organismos requerem mecanismos que mantenham seu ambiente intracelular
interno estavel apesar das mudancas no ambiente interno ou externo, razéo pela qual
a homeostase se tornou um dos conceitos mais importantes da fisiologia e da
medicina (AIELLO et al., 2014).



A homeostase é produzida pelo corpo quando o organismo mobiliza os
diferentes sistemas (autorregulacéo), como o0 sistema nervoso central, o sistema
endocrino, o sistema excretor, o sistema circulatério, o sistema respiratério, etc., para
manter constantes as condi¢des de vida. Assim, a homeostase, por extensao, refere-
se a caracteristica de qualquer sistema, aberto ou fechado, que permite regular o

ambiente interno para manter uma condicéo estavel (CARAFOLI, 2017).

2.2 CONTROLE DAS RESPOSTAS DO ORGANISMO AS ALTERACOES DA
TEMPERATURA CORPORAL — REGULACAO NEGATIVA OU POSITIVA

Os sistemas corporais controlados homeostaticamente sdo mantidos por loops
de feedback negativo em um pequeno intervalo em torno de um valor de referéncia, e
gualquer mudanca ou desvio desses valores normais é neutralizado. Os desvios
iniciam respostas que trazem a funcdo do orgao de volta a faixa normal (MORAES,

2018).

2.2.1 Regulacédo negativa

Os loops de feedback negativo requerem um receptor, controle central e
gerador de efeitos. O receptor € a estrutura que mede as condi¢des internas, como 0s
receptores nos vasos sanguineos do corpo humano que medem o pH do sangue. Na
maioria dos mecanismos homeostaticos, o centro de controle € o cérebro, que quando
recebe informacgdes sobre um desvio nas condicfes internas do corpo, envia sinais
para produzir mudancas que corrigem esse desvio e trazem as condi¢des internas de
volta a faixa normal. Os efetores sdo musculos, 6érgédos e outras estruturas que, ao
receberem sinais do cérebro ou de outro centro de controle, mudam de funcéo para
corrigir o desvio (ERASO; PORTILLO, 2014).

O problema do feedback negativo pode ser mais facilmente compreendido
comparando-o com a temperatura de uma casa, que é medida com um sensor e
controlada por meio de um termostato. Entdo, quando esta frio fora de casa, entra
pelas paredes, baixando a temperatura interna da casa e quando cai abaixo do ponto
definido pelo termostato, liga um aquecedor enquanto continua medindo a
temperatura a medida que sobe, para que quando atingir a temperatura desejada,
desligue o aquecedor (TERRA, 2010).



Outro exemplo de feedback negativo é a regulagcéo da presséo arterial. Quando
0s receptores que detectam a presséo na parede dos vasos sanguineos detectam um
aumento, eles enviam uma mensagem ao cérebro, que por sua vez envia mensagens
aos efetores, ao coracdo e aos vasos sanguineos. Como resultado, a frequéncia
cardiaca diminui e o didmetro dos vasos sanguineos aumenta, fazendo com que a
pressao arterial caia para um valor dentro do intervalo em torno do valor de referéncia.
O mesmo acontece se a pressao arterial cair, ja que 0S receptores enviam uma
mensagem ao cérebro, o que faz com que a frequéncia cardiaca aumente e 0s vasos
sanguineos diminuam de didmetro (FLICK; THORNER, 2013).

A pressao arterial normalmente aumenta durante o exercicio e esta € uma
resposta do corpo ao aumento da demanda de oxigénio pelos tecidos musculares.
Quando os musculos requerem mais oxigénio, o corpo responde aumentando a
pressao sanguinea e, portanto, o fluxo sanguineo para esses tecidos. Esse aumento
€ necessario para atender a demanda de oxigénio dos musculos (CARAFOLI, 2017).

.Da mesma forma, quando uma pessoa esta com fome, a faixa de referéncia
de intensidade metabdlica pode ser reavaliada abaixo do normal. Essa queda na
intensidade metabdlica € uma tentativa do corpo de interromper as lesdes por falta de
nutricao e continuar funcionando em um nivel metabdlico mais baixo. Por esse motivo,
algumas pessoas que param de comer periodicamente na tentativa de perder peso
descobrem que apds uma perda inicial de peso fica dificil perder mais, o que ocorre
devido a queda no valor de referéncia, uma vez que o0 exercicio pode aumentar as
demandas metabdlicas para neutralizar alguns desses efeitos (ERASO; PORTILLO,
2014).

2.2.2 Regulacédo Positiva

O feedback positivo é o oposto do feedback negativo, ou seja, um processo
pelo qual o corpo detecta uma mudanca e ativa mecanismos que aceleram essa
mudanca. Isso também pode ajudar na homeostase, mas em muitos casos tem o0s
efeitos opostos e é fatal (MULLER et al., 2016).



Um exemplo de efeito benéfico do feedback positivo é a coagulacéo do sangue,
pois parte de sua via metabdlica é a produgdo de uma enzima chamada trombina, que
forma a matriz do codgulo, mas também acelera a produ¢cdo de mais trombina. Ou
seja, tem efeito autocatalitico ou autoacelerador, de forma que o processo de
coagulacao fica cada vez mais rapido até que, idealmente, o sangramento cesse.
Assim, o feedback positivo é parte de um ciclo de feedback negativo que € acionado
pelo sangramento e, em ultima analise, o interrompe (CARAFOLI, 2017).

Outro exemplo de feedback positivo ocorre durante o trabalho de parto, quando
o feto a termo quase nao deixa espaco dentro do Utero. Entdo a cabeca pressiona o
colo do Utero, mas o corpo da mulher ndo responde tentando remover a pressao, mas
em vez disso o cérebro estimula a producdo do horménio oxitocina, que faz com que
0 Utero se contraia para empurrar o feto para fora. Este exemplo mostra que o
feedback positivo permite um parto relativamente rapido, ja que partos lentos séao
muito estressantes para o feto e a mae (ROSSI, 2012).

Ainda outro exemplo € visto na digestao de proteinas, onde a presenca de uma
proteina parcialmente digerida no estdbmago estimula a secrec¢ao de acido cloridrico e
pepsina, a enzima que digere proteinas. Assim, uma vez que a digestdo comeca, ela
se torna um processo de auto aceleracdo (AZEVEDO, 2014).

Aqui, descreve-se a homeostase com exemplos da fisiologia humana, mas esta
€ uma propriedade fundamental da vida e uma necessidade para a sobrevivéncia de
todos os seres vivos. Portanto, a homeostase também permite que organismos como
bactérias, plantas, fungos e protistas, mantenham sua estabilidade interna, apesar das
mudancas incessantes no ambiente. Exemplos relacionados ao assunto deste livro, 0
Sistema Nervoso, serdo dados no contexto apropriado posteriormente (ERASO,;
PORTILLO, 2014).

2.3 HEMOSTASIA - DEFINICAO

E, o termo hemostasia refere-se (na medicina) a um conjunto de mecanismos
necessarios para a dilatacdo de uma hemorragia, por algum meio ou espontanea,
como o uso de agentes quimicos, o bastdo ou qualquer metodologia aplicada. Este
termo em sua etimologia vem do prefixo «<hemo» do grego «aiuyo» (haimo) sangue e

«oraoic» (estase) que significa prisdo (CALLUF, 2012)



Aideia de hemostasia é usada para se referir a interrupgcdo de uma hemorragia,
seja por meio quimico, fisico ou espontaneo. A hemorragia, por outro lado, € o fluxo
de sangue gerado quando um vaso sanguineo se rompe. A hemostasia, portanto, €
um mecanismo que causa a parada de um processo hemorragico. Gracas a
hemostasia, o sangue para de fluir e permanece nos vasos sanguineos (CAGNOLATI,
2016).

2.4FASES DA HEMOSTASIA

Normalmente, o sangue pode fluir livremente através dos vasos. Se um vaso
se romper, ocorre sangramento (o0 sangue vaza do vaso). O que a hemostasia faz é,
a principio, formar um coagulo para que o sangramento pare. Em seguida, o corpo se
encarrega de reparar o dano e, finalmente, dissolve o coagulo. Desta forma, o sangue
volta a circular normalmente através dos vasos sanguineos. Analisando-se esse
processo em detalhes, se descobre que a hemostasia consiste em varias fases
(CALLUF, 2012).

2.4.1 Vasoconstricao

Comeca com vasoconstricao reflexa, uma resposta transitoria imediata ao dano
a um vaso sanguineo gerado pelo sistema nervoso simpatico (uma das partes do
sistema nervoso autdnomo; é responsavel por regular varias acées, como a contracao
de certos musculos e a secrecao de varias glandulas). A vasoconstricao reflexa resulta
em espasmo vascular que reduz o diametro do vaso, retardando o sangramento. Por
outro lado, promove a movimentacdo das células sanguineas, aproximando-as do
local da lesdo para facilitar a interacdo entre o subendotélio e as plaquetas
(AZEVEDO, 2014).

2.4.2 Hemostasia Primaria

A segunda fase da hemostasia é chamada de hemostasia primaria. Este é o
processo pelo qual o "tampao plaquetario” se forma, comecando alguns segundos
depois do trauma vascular. Sua formag&o ocorre devido a forca com que as plaguetas

aderem ao colageno livre do vaso lesado e a liberag&o de diversos produtos quimicos



gue aumentam a agregacao das plaquetas, o que favorece a unido entre os diferentes
elementos (ERASO; PORTILLO, 2014).

2.4.3 Hemostasia Secundéaria

Em terceiro lugar, temos a hemostasia secundéria, que na fala cotidiana é
conhecida como coagulacao. Isso ocorre porque a alteracdo quimica pela qual o
fibrinogénio sofre o torna insollvel e permite que ele se entrelace com outras
moléculas do mesmo tipo para dar origem a grandes agregados macromoleculares
gue se unem em uma rede tridimensional. Uma vez transformado, o fibrinogénio é
denominado fibrina (GORDON et al., 2015).

Este processo de coagulacdo € de um tipo enzimatico complexo e envolve a
transformacdo do fibrogénio e sua subsequente polimerizacdo e reticulagio. E
importante ressaltar que a formacdo do coagulo nem sempre ocorre de maneira
correta, mas as vezes ocorrem certas alteragbes que ocasionam 0 sangramento
tardio, como hematomas (LOURES et al., 2012).

2.4.4 Fibrindlise

A ultima fase do processo de hemostasia € denominada fibrindlise e consiste
na desintegracdo do coagulo formado na anterior. Uma vez iniciado o processo de
cicatrizacao, as células responsaveis pela formacao do novo tecido atingem o coagulo
e 0 decompdem gradativamente. O nome dessa fase se refere a citada fibrina, que é
justamente o componente que mantém o coagulo preso a parede vascular. A enzima
gue catalisa a fibrindlise é chamada de plasmina, uma serina produzida a partir de um
precursor inativo denominado plasminogénio e pode ser ativada por varios fatores,
como a coagulacéo (ROSSI, 2012).

Ressalta-se que a hemostasia pode ser induzida com medicamentos ou por
compressao manual da ferida, por exemplo. Assim, as pessoas estdo em posicao de

agir contra o sangramento além da acao espontanea do corpo.



3 FATORES DE COAGULAGCAO E AS PRINCIPAIS CAUSAS DOS DISTURBIOS

Normalmente, quando alguém se machuca, o corpo formard um coagulo de
sangue para estancar o sangramento. Para que o sangue coagule, o corpo precisa de
células chamadas plaquetas e proteinas conhecidas como fatores de coagulacao. Se
a pessoa tem um distarbio de sangramento, isso significa que este individuo ndo tem
plaquetas ou fatores de coagulacdo suficientes ou eles ndao funcionam como
deveriam.

Os problemas de coagulacdo podem ocorrer devido a outras condi¢cdes, como
doenca hepética grave ou falta de vitamina K. Eles também podem ser hereditarios.
A hemofilia € um distarbio hemorragico hereditario. Os distarbios hemorragicos
também podem ser causados por um efeito colateral de certos medicamentos, como
anticoagulantes (SILVA; HASHIMOTO, 2016).

Varios exames de sangue podem detectar um distarbio hemorragico. Os
tratamentos dependem da causa. Eles podem incluir medicamentos e transfusdes de

sangue, plaquetas ou fator de coagulacao.

3.1 DISTURBIOS HEMORRAGICOS

De acordo com Azevedo (2014), os distarbios hemorragicos sao um grupo de
condi¢cdes em que existe um problema com o processo de coagulacédo do sangue no
corpo. Esses disturbios podem causar sangramento prolongado e intenso apos uma
lesdo. O sangramento também pode comecar espontaneamente. DistUrbios
hemorragicos especificos incluem:

e Defeitos adquiridos da funcéo plaquetaria

e Defeitos congénitos da funcao plaquetéaria

e Coagulacéo intravascular disseminada (DIC)
e Deficiéncia de protrombina

e Deficiéncia de fator V

e Deficiéncia de fator VII

e Deficiéncia de fator X

e Deficiéncia de fator Xl (hemofilia C)

e Doenca de glanzmann



e Hemofilia A
e Hemofilia B
e Pdurpura trombocitopénica idiopatica (PTI)

e Doenca de Von Willebrand (tipos I, 1l e 1lI)

3.2 CAUSAS

A coagulacdo normal do sangue envolve componentes do sangue chamados
plaguetas e até 20 proteinas plasméticas diferentes. Essas proteinas sédo conhecidas
como fatores de coagulacdo ou fatores de coagulacdo do sangue. Esses fatores
interagem com outros produtos quimicos para formar uma substancia que interrompe
0 sangramento, chamada fibrina (SILVA; ALVES, 2015).

Segundo Lima (2016), podem ocorrer problemas quando certos fatores de
coagulacdo estdo ausentes ou sdo muito baixos. Os problemas de sangramento
podem variar de leves a graves. Alguns distirbios hemorragicos estdo presentes
desde o nascimento e sdo passados de pais para filhos (herdados). Outros séo
desenvolvidos por:

e Doencas como deficiéncia de vitamina K e doenca hepéatica grave;
e Tratamentos como o uso de medicamentos para interromper a formacao de
coagulos sanguineos (anticoagulantes) ou o uso prolongado de antibiéticos.

Os distarbios hemorragicos também podem resultar do numero e funcéo das
células sanguineas que promovem a coagulacdo do sangue (plaquetas). Esses
disturbios também podem ser herdados ou desenvolver-se posteriormente
(adquiridos). Os efeitos colaterais de certos medicamentos geralmente levam a formas
adquiridas (ROSSI, 2012).

3.3 SINAIS E SINTOMAS DE PROBLEMAS DE COAGULACAO

Pessoas com problemas de coagulacédo podem ter: Inchaco do braco ou perna
em um lado do corpo; Dor no braco ou perna onde um coagulo de sangue é
encontrado; Dificuldade para respirar ou dor no peito ao respirar; Batimento cardiaco

rapido e, niveis baixos de oxigénio (TERRA, 2010).



3.4 CAUSAS DE PROBLEMAS DE COAGULACAO

Pessoas com cancer correm maior risco de codgulos sanguineos e distarbios
hemorragicos. Isso pode ser uma consequéncia do cancer ou tratamento, por exemplo
de: Quimioterapia; Cirurgias; Medicamentos chamados esteréides; Uso prolongado de
um cateter; longos periodos de inatividade, como longas viagens de avido ou de carro,
também podem aumentar o risco de coagulos sanguineos (REZENDE, 2010).

3.5DIAGNOSTICO DE PROBLEMAS DE COAGULACAO

De acordo com Gordon et al. (2015), o médico pode usar uma ou mais técnicas
para diagnosticar um coagulo sanguineo. Entre eles pode-se citar:

Um ultrassom Doppler - as ondas sonoras sdo usadas para examinar o fluxo
de sangue nas veias dos bracos ou pernas. Pode detectar diminuicdo do fluxo
sanguineo de um coagulo sanguineo.

Uma varredura de tomografia computadorizada (TC) - A tomografia
computadorizada cria imagens do interior do corpo usando raios-X tirados de
diferentes angulos. Antes da varredura, um corante especial chamado meio de
contraste € injetado na veia do paciente, ou é administrado como um comprimido ou
liquido para engolir para obter uma imagem mais detalhada. Os médicos normalmente
usam tomografias computadorizadas para diagnosticar um coagulo de sangue nos
pulm&es ou embolia pulmonar (EP) (SILVA; HASHIMOTO, 2016).

O teste razao ventilacdo / perfusdo pulmonar (quociente ventilacédo / perfuséo,
VQ) pode diagnosticar uma embolia pulmonar. Este teste € composto por 2 partes
diferentes: Uma varredura de ventilacdo para examinar o fluxo de ar nos pulmdes e,
uma varredura de infusdo para observar o fluxo de sangue nos pulmdes.

O angiograma é um teste que pode detectar um coagulo de sangue em uma
artéria. Durante um angiograma, um corante é injetado na artéria. E entdo a artéria é

examinada com um dispositivo especial de raios-X chamado fluoroscépio.

3.6 GESTAO DE PROBLEMAS DE COAGULACAO

Uma pessoa com codgulo sanguineo requer tratamento imediato. O tratamento

mais comum € administrar anticoagulantes por injecdo, sob a pele ou na veia. Quando



0 sangue é considerado suficientemente diluido, ndo h& mais risco de coagulacgéo.
Neste momento, algumas pessoas podem comecgar a tomar um anticoagulante na
forma de um comprimido que € engolido (TERRA, 2010).

Pessoas que tomam anticoagulantes devem ser verificadas regularmente para
verificar se h4 aumento no sangramento. Algumas pessoas nao podem receber
anticoagulantes porque apresentam niveis baixos de plaquetas ou alto risco de
sangramento. Para essas pessoas, um tipo especial de filtro pode ser colocado no
corpo para evitar que um coagulo de sangue chegue aos pulmdes, o0 que pode ser
muito perigoso (GORDON et al., 2015).



4. DISTURBIOS DE COAGULACAO HEREDITARIOS MAIS COMUNS

Os disturbios de coagulacdo mais comuns sdo a doenca de von Willebrand,
hemofilia A e hemofilia B, que s&o aqueles com os sintomas mais importantes na
infancia. A maioria dos distirbios graves se manifesta no periodo neonatal ou na
primeira infancia (COGNOLATI, 2016).

4.1 DOENCA DE VON WILLEBRAND (VWD)

E a causa congénita mais comum de diatese hemorragica causada por
deficiéncia qualitativa ou quantitativa do fator de Von Willebrand (VWF). Possui
heranga autossdmica dominante e, mais raramente, recessiva (AZEVEDO, 2014).

A prevaléncia na populacgéo é de 1%, embora a doenga sintomatica seja menos
frequente, 0,11% nos estudos da Atencao Basica. Existe um distarbio quantitativo ou
gualitativo do VWF, uma proteina multimérica sintetizada em megacariocitos e células
endoteliais, que cumpre duas fungdes: 1) promove a adesao e agregacao plaquetaria
e sua ligacdo ao colageno em locais de lesdo endotelial; 2) atuar como um
transportador do FVIII, estabilizando-o e prolongando sua meia-vida. O gene da
proteina é encontrado no braco curto do cromossomo 12. A proteina que circula no
plasma o faz com uma massa molecular que varia de 500-20.000 kDa, dependendo
do grau de multimerizacéo das subunidades. Multimetros de peso molecular mais alto

tém a funcionalidade hemostéatica mais alta (AIELLO et al., 2014).
4.1.1 Classificacéo
Existem varios tipos de VWD dependendo do grau e da alteracdo qualitativa ou

guantitativa do fator (ROSSI, 2012). A classificacdo dos diferentes tipos e sua

prevaléncia sdo apresentadas na Figura 1:



Figura 1 - Classificacdo dos VWD - conforme grau e alteracdo qualitativa ou
guantitativa do fator - prevaléncia

Tabla l. Clasificacion, diagnostico y tratamiento de la enfermedad de von Willebrand

Tipos Herencia  Prevalencia (%) Diagnéstico Tratamiento
FVllicU/d) FvW:Ag  FYW:RCo  RIPA MAPM
Tipe 1 AD 70-75 Noll ulio & Nol N DDAVP
Tipo2 20-25
A AD/AR 10-15 NoK B R Nol i DDAVP/FVIi
2B AD 5 Nol H i M i FvIIi
M AD/AR Raro Nol B i N DDAVP/FVIi
2N AR Raro oK N (o) N (oB) N N DDAVP*/EVIli
Tipo3 AR 1:108 19 MK K B Indetect. FVlll

AD: autosdmico dominante; AR: autasémico recesivo; N: normal; MAPM: multimeros de alto peso molecular; DDAVP: desmopresina; FVIIli: concen-
trado de FVIIl de pureza intermedia (que contiene también factor de von Willebrand); *DDAVP puede ser eficaz pero el factor VIll liberado tiene
corta vida media.

Fonte: ROSSI, (2012, p. 129)

* Tipo 1: € o mais frequente, produzido por déficit quantitativo parcial do VWF,
devido a mutacdes génicas que levam a menor sintese ou maior depuracao do fator,
embora também possa ser consequéncia do envolvimento de outros genes
reguladores a sintese do FVW. E autossémico dominante, mas com grande
variabilidade na penetrancia e expressao clinica (REZENDE, 2010).

« Tipo 2: caracterizado por alteracdes qualitativas do VWF. E subdividido em 4
subtipos: o tipo 2A possui menor namero de multimetros de peso molecular
intermediario e alto do VWF, que sdo os mais funcionais. Isso ocorre devido a uma
incapacidade inerente de formar esses multimetros ou porque eles sdo mais
suscetiveis a protedlise induzida pela enzima ADAMS13 (TERRA, 2010).

No tipo 2B, o VWF se liga com maior afinidade a glicoproteina plaquetaria Ib
(GPIb), o receptor plaguetario do VWF, causando diminuicdo dos multimetros de alto
peso molecular e maior agregacdo plaquetaria com trombocitopenia em alguns
pacientes. O tipo 2M é raro e é caracterizado pelo fato de que o VWF tem menor
capacidade de se ligar ao GPIlb. Os multimetros estdo presentes, mas nao sao
funcionais. O tipo 2N é um disturbio raro; a mutacdo do gene VWF afeta o sitio de
ligacdo do fator VIII, de forma que a funcdo hemostatica do VWF é preservada, mas

ha uma diminuicdo do fator VIII (5-15% do normal) que, por ndo estar ligado ao VWF,



se cataboliza mais rapidamente. Pode ser confundido com hemofilia A (GUYTON;
HALL, 2016).

* Tipo 3: € uma forma grave, afetando ambos os alelos do gene VWF, com
niveis de VWF muito baixos ou indetectaveis. Isso, por sua vez, produz uma reducao
severa no fator VIII. Os pais podem ter VWD tipo 1 ou podem ser heterozigotos para
um alelo nulo que s6 se manifesta em condi¢cdes de homozigose ou duplo heterozigoto
(REZENDE, 2010)

A heranca, em geral, € autossémica dominante, exceto no tipo 2N, tipo 3 e
alguns casos de outros subtipos, que séo autossomicos recessivos (Figura 1) (ROSSI,
2012).

4.1.2 Clinica

A VWD produz sintomas de hemorragia muco cutanea exclusiva, exceto para
os tipos 2N e 3, nos quais pode ser adicionado sangramento em tecidos moles e
profundos (AIELLO et al., 2014).

A VWD tipo 1 pode passar despercebida, pois, em muitos pacientes, € uma
doenca leve, que produz poucos sintomas de sangramento ou estes passam
despercebidos (menorragia etc.). Quando apresentam sintomas, trata-se de
sangramento muco cutaneo: facilidade de sangramento cutdneo com petéquias ou
equimoses, sangramento prolongado da mucosa orofaringea (epistaxe, hemorragia
gengival ou apos extracdo de dente, etc.), uterina (menorragia) ou gastrointestinal
(hemorragia digestiva) ou apos intervencdes cirdrgicas nesses locais (MORAES,
2018).

O sangramento pos-operatério com testes de coagulacdo normais anteriores
torna necessario descartar a DVW. Os tipos 2A, 2M e 2B geralmente apresentam
sintomas moderados ou um pouco mais graves. O infrequente tipo 2N pode produzir
sintomas leves a moderados de sangramento de tecidos moles, muasculos ou
articulagcdes apoOs trauma, hematdria ou hemorragia poés-cirdrgica semelhante a
hemofilia A leve a moderada (veja abaixo), mas com heranca autossémica. Se for um
heterozigoto duplo no qual a mutacdo de um alelo afeta a ligacédo do FVIIl e o outro é
outra forma de VWD, também pode haver sintomas de hemorragia muco cutanea. O

tipo 3 € uma forma grave na qual, além de graves sintomas muco cutaneos por niveis



indetectaveis de FVW, ha sangramento em tecidos profundos devido a diminui¢ao
acentuada do FVIII (CARAFOLI, 2017).

4.1.3 Diagndstico

O diagnéstico de VWD requer trés critérios: 1) disfuncdo qualitativa ou
quantitativa do fator de von Willebrand; 2) sintomas hemorragicos; e 3) heranca
familiar autossémica (SILVA; HASHIMOTO, 2016).

O diagndstico de DVW em muitas pacientes nédo é facil, pois a atividade do fator
pode estar em limites inferiores ao normal e aumentar em diferentes situacdes
(estresse, exercicios, horménios, tratamento anticoncepcional ...); ja que tanto o FVIII
guanto o VWF séo reagentes de fase aguda, mascarando o problema. Isso o obriga a
fazer varias determinacbes em ocasides diferentes. Além disso, os niveis de VWF
podem ser influenciados por outros genes, como 0 grupo sanguineo ABO (por
exemplo, sdo 25-30% mais baixos no grupo O) (CAGNOLATI, 2016).

Por outro lado, o diagnéstico de um distarbio hemorragico deve focar mais na
presenca de sintomas de sangramento do que em achados incidentais de alteracdes
nos resultados laboratoriais. Atualmente, o diagnostico de DVW requer a presenca de
sintomas hemorragicos no paciente e em um parente com heranca autossdmica
dominante ou recessiva. A presenca de quaisquer sintomas hemorragicos € bastante
frequente na populacdo em geral (especialmente epistaxe ou menorragia), por iSso
nao é facil diferenciar quando um sintoma hemorragico é significativo ou n&o.
Recentemente, questionarios e escores clinicos foram desenvolvidos, embora ainda
nao haja consenso sobre seu uso (AZEVEDO, 2014).

As questdes mais informativas estao relacionadas ao sangramento prolongado
apoOs cirurgia ou extracdes dentarias, a presenca de hematomas musculares ou
hemartros e a historia familiar de doenca hemorragica estabelecida. Além disso, o
grau e a gravidade do sangramento e a presenca de varios sintomas de sangramento
ajudam (ROSSI, 2012).

Os estudos laboratoriais devem comecar com uma triagem de coagulacao
(Algoritmo 1). Pode haver uma diminuicdo do coagulante FVIII (FVIlic) em paralelo
com uma diminuicdo quantitativa do VWF que prolonga ligeiramente o tempo de
tromboplastina parcial ativada (APTT). O PFA-100® ou Tempo de Obturagdo é um

bom método de triagem (mede o tempo que leva para fechar a abertura de um



cartucho revestido com ADP ou colageno de epinefrina ao passar sangue citratado
por ele: as plaquetas tendem a aderir e agregar fechando o orificio); na VWD (como
nos disturbios plaquetarios) é prolongado. O tempo de sangramento € menos sensivel
e mais dificil de padronizar. No entanto, pode haver normalidade nos testes de
triagem, portanto, se os sintomas e a historia familiar forem sugestivos, o VWF deve
ser estudado diretamente (REZENDE, 2010).

O estudo do VWF deve incluir os niveis quantitativos da proteina (VWF: Ag),
sua funcéo ou atividade pelo teste do cofator da ristocetina (VWF: RCo) e o FVilic.
VWF: RCo mede a capacidade do VWF (com diferentes diluicdes de plasma) de se
ligar as plaquetas, ligando-se ao seu receptor principal, GPIb, na presenca de
ristocetina, um antibiético que se liga ao VWF e ao GPIb e produz aglutinacdo
plaquetéaria. Niveis baixos de VWF: Ag entre 35-50 Ul / dl também podem aparecer
em pessoas normais e estdo associados a anormalidades genéticas em 51% dos
casos. Portanto, o diagnostico de VWD tipo 1 so deve ser feito se, além disso, houver
uma heranga evidente e sintomas de sangramento. Uma diminuigdo paralela em
ambos os niveis (VWF: Ag e VWF: RCo) mostra uma alteracdo quantitativa (VWD tipo
1), e uma maior diminuicdo na funcédo (VWF: RCo) mostra uma alteracdo qualitativa
(VWD tipo 2) (SILVA; HASHIMOTO, 2016).

Na pratica, entretanto, o Unico subtipo que deve ser descartado é o subtipo 2B,
pois 0 uso de desmopressina, principal tratamento na maioria desses pacientes, é
contra-indicado (8). Para isso, a agregacdo plaquetaria € medida por diferentes
concentracfes de ristocetina (RIPA), que serdo superiores ao normal no tipo 2B,
induzida por uma baixa concentracao de ristocetina, que nédo produz agregacao em
individuos normais (Algoritmo 2). Esse tipo pode ser confundido com envolvimento
plaquetario intrinseco (pseudo-VWD) com trombopenia e aumento da RIPA
(CAGNOLATI, 2016).

4.1.4 Tratamento

O principal tratamento na VWD tipo 1 e tipo 2 leve é a desmopressina; no tipo
2, moderado-grave ou tipo 3, concentrados de FVW. Antifibrinoliticos séo Uteis como
tratamento adjuvante (TERRA, 2010).

Em todos os pacientes com VWD, exceto tipo 2B ou tipo 3, a resposta a

desmopressina (1-deamina-8-D-arginina vasopressina: DDAVP), que libera FVIII e



VWF de seu local de armazenamento no endotélio. A resposta varia de paciente para
paciente, mas é consistente em um mesmo paciente e permite planejar o tratamento
mais adequado em diferentes situagdes clinicas (sangramento ou pré-cirurgia). A
maioria dos pacientes com tipo 1 responde e um percentual do tipo 2, geralmente o
menos grave, embora deva ser testado em todos (Algoritmo 2). Nas formas mais
graves do tipo 2, o defeito qualitativo ndo pode ser compensado pela liberacéo de
mais moléculas de VWF defeituosas. No tipo 2B, a liberacdo de VWF anormal pode
aumentar a aglutinacdo plaquetaria e acentuar a trombopenia, por isso ndo é
recomendado; no tipo 3 ndo havera resposta. A dose e a administracdo sao
apresentadas na tabela Ill. Produz um aumento de 3-5 vezes os niveis basais para
30-60 minutos e dura 6-12 horas (portanto, pode ser administrado / 3 vezes ao dia no
primeiro dia e depois a cada 12-24 horas). A atividade do VWF: RCo e FVllic deve ser
monitorada em casos de cirurgias de grande porte, mas ndo € necessario para
episodios de sangramento leve. Com doses repetidas, o efeito € menor (taquifilaxia),
portanto, se for necessario manter niveis adequados de VWF por mais de 3 dias,
devem ser usados concentrados de VWF. Vermelhiddo, dor de cabeca, hiper ou
hipotensao, desconforto gastrointestinal e hiponatremia podem aparecer como efeitos
colaterais (AIELLO et al., 2014).

Nos casos em que o DDAVP nao pode ser usado, devem ser administrados
concentrados plasmaticos de FVIII / VWF inativados por virus contendo grandes
guantidades de VWF. Existem algumas recomendac¢des de doses a serem utilizadas
dependendo do tipo de sangramento ou como profilaxia na cirurgia, para manter niveis
adequados de FVW: RCo e FVllic. Excepcionalmente, a transfusdo de plaquetas pode
ser necessaria quando o sangramento ndo diminui com altas doses de concentrado
de FVIII / VWF (MORAES, 2018).

O tratamento com antifibrinoliticos pode ser eficaz como tratamento isolado ou
adjuvante em todos 0s pacientes com sangramento de mucosa com alta atividade
fibrinolitica (epistaxe, exodontias, menorragia etc.) por meio da estabilizacdo do
coagulo. E contraindicado na hematuria. O tratamento com estrogénio pode ser usado
na menorragia que ndo responde aos antifibrinoliticos ou DDAVP intranasal. A
aplicacdo local de agentes topicos (selantes de fibrina, colageno) pode restaurar a

hemostasia em pequenos vasos, especialmente na cavidade oral (TERRA, 2010).



4.2 HEMOFILIAAe B

Eles s&o causados pela deficiéncia ou auséncia da fungdo do fator VIII
(hemofilia A) ou IX (hemofilia B). Eles tém heranga recessiva ligada ao X (ROSSI,
2012).

A hemofilia A é cinco vezes mais frequente que a B, afetando 1 / 5.000-10.000
e B, 1/ 30.000-50.000 recém-nascidos do sexo masculino. Eles sdo produzidos por
mutacdes no gene do fator VIII (FVIII) na posicao Xq28 ou fator IX (FIX) na posicéo
Xg27. Um terco das mutacdes surge de novo, dando origem a uma portadora do sexo
feminino ou um homem doente, no qual ndo havera historia familiar. O quadro clinico
€ idéntico, uma vez que os dois fatores atuam juntos na via intrinseca da coagulacéo.
A gravidade do fenétipo depende da atividade do fator VIIl ou IX. E considerada
deficiéncia grave se a atividade do fator for <1%, moderada entre 1-5% e leve se for>
5% (AZEVEDO, 2014).

4.2.1Clinica

Os niveis dos fatores determinam a gravidade clinica da condi¢cdo. Embora os
hemofilicos possam sangrar em qualquer area, sao as hemorragias articulares e os
hematomas musculares os mais especificos e que produzem, sem tratamento
adequado, maior morbidade. A idade de inicio e a gravidade das manifestacfes
clinicas dependem dos niveis dos fatores. Os casos graves, mais frequentes na
hemofilia A, apresentam sangramento profundo de forma espontanea ou com trauma
minimo, apresentando sintomas antes do primeiro ano de vida, quando iniciam a
deambulacdo. Este ultimo tem menos sangramento espontaneo, mas pode sangrar
significativamente apds um trauma ou cirurgia e enfrentar mais tarde (ROSSI, 2012).

Os leves sangram somente com trauma ou apos cirurgia (Tabela 1). Em casos
graves, a incidéncia de hemorragia cerebral no periodo neonatal é baixa, 2%. As
formas usuais de apresentacdo nos primeiros anos sdo: equimoses, grandes
hematomas com trauma minimo (por exemplo, vacinacdo intramuscular) e
sangramento oral (SILVA; HASHIMOTO, 2016).

A hemartrose pode ocorrer em qualquer articulacdo, mas o tornozelo, o joelho
e o cotovelo sado geralmente os locais mais comuns. Manifesta-se como dor, inchago

e aumento da temperatura da articulagdo com impoténcia funcional com ou sem



trauma prévio, e quando surge deve ser suspeitado e tratado imediatamente para

evitar danos irreparaveis (MORAES, 2018).

As hemartroses repetidas produzem hipertrofia sinovial, o que facilita novos

sangramentos, depdsitos de hemossiderina, sinovite crénica e, em poucos anos,

desenvolve-se uma artropatia grave irreversivel. A apresentacdo de hematomas

musculares, principalmente no iliopsoas e no bragco, com comprometimento vascular

e hemorragias do SNC sdo outras manifestac6es clinicas graves que requerem

terapia de reposicdo de emergéncia. Pacientes com déficits moderados ou leves

geralmente sédo diagnosticados tardiamente e as vezes séo detectados em exames

pré-operatérios (Tabela 1) (CAGNOLATI, 2016).

Tabela 1 - Manifestaic“)es Clinicas seiundo a iravidade da Hemofilia A o B

Tipo de Hemorragia

Idade de apresentagao
Hematose

Espontaneas

Depois de um pequeno trauma
Hematoma muscular

SNC

Hematuria

Cirurgia

Extracdo dental

Grave (<0,1)

<l ano

++++
++++
++++
++
++++
++++

++++

Moderada (0,1-0,4)

<2 anos

++

+++

++

++

+++

+++

Ul/mi
Leve (0,5-4)

>2 anos

++

++

Trauma de tecido mole
Leve

Significativa

++++

++++

++

+++

Fonte: ROSSI, (2012, p. 132)

++++: habitual; +++: comum; ++: frequente; +: pode aparecer; -:

raro



4.2.2 Diagnostico

O diagnostico é estabelecido pela diminuicdo da atividade do fator. A
deficiéncia de FVIII ou FIX produz um prolongamento do APTT com o tempo de
protrombina normal. A confirmagédo ocorre quando o nivel de atividade do fator —fator
coagulante— é inferior ao normal em duas determinacdes analiticas (<50% ou 50 Ul /
dl), tanto por deficiéncia protéica quanto por alteracdo de sua funcdo. O principal
diagnéstico diferencial é estabelecido com a DVW, pois, como mencionado, o FVW
transporta e estabiliza o FVIII, evitando sua degradacédo proteolitica e, portanto, nesta
doenca, os niveis do FVIII podem ser baixos. Portanto, também € necessario
determinar os niveis e funcdo do VWF e, principalmente, descartar VWD tipo 2N, se

a heranca for autossomica (TERRA, 2010).

4.2.3 Aconselhamento genético

A hemofilia € uma doenca hereditaria ligada ao sexo com mutacdes
espontaneas (de novo) em um terco dos pacientes (MORAES, 2018)..

E importante saber se é uma nova mutacéo ou se é um caso hereditario para
estabelecer um prognostico em relagdo a outras criancas. Nos hereditarios,
geralmente ha casos familiares. Devido a sua transmisséao através do cromossomo X,
em um homem afetado todas as suas filhas serdo portadoras e ndo havera filhos
doentes. As portadoras do sexo feminino terdo 50% de filhos do sexo masculino
afetados e 50% do sexo feminino. As arvores genealdgicas podem ajudar a
estabelecer portadores obrigatorios. Aléem disso, um estudo da atividade do FVIII ou
FIX pode ser feito em mées de homens gravemente enfermos, pois geralmente estao
diminuidos (AZEVEDO, 2014).

O estudo genético € complexo, ja que mais de 2.500 mutacdes diferentes foram
descritas, mas pode ajudar a confirmar ou descartar possiveis portadores.
Excepcionalmente, as mulheres podem apresentar sintomas e baixos niveis de FVIII
ou FIX, seja pelo fenbmeno de inativacao aleatdria de um cromossomo X (fendmeno
de Lyon), pois carregam anormalidades em ambos 0s genes, tanto de origem paterna
como materna, ou doenca de Turner. O diagndstico pré-natal pode ser feito por bidépsia
de vilo corial (10-14 semanas de gestacdo —SG-) ou amniocentese (15-20 SG). E

possivel determinar o sexo do feto no 7° GE pelo estudo do DNA fetal no sangue



materno e evitar, se forem mulheres, exames mais invasivos. Além disso, o
diagndstico genético pré-implantacéo tem sido desenvolvido para escolher o embrido
saudavel antes da implantacéo no Utero, embora seja uma técnica controversa devido

as suas implicages éticas (REZENDE, 2010).

4.2.4 Tratamento

O principal tratamento € o uso de concentrado de plasma inativado ou
recombinante, no inicio do sangramento e / ou profilaticamente (casos graves),
embora possa induzir o desenvolvimento de inibidores. O DDAVP pode ser usado na
hemofilia A. moderada ou leve (AIELLO et al., 2014).

O tratamento € baseado na utilizacdo de FVIII ou FIX recombinante altamente
purificado, que evita a transmissdo de possiveis agentes infecciosos ou prions, como
ocorria no passado, por ndo ser um produto biolégico de origem humana e ter pouca
ou nenhuma contaminagédo por proteinas. E célula humana ou animal. Derivados de
origem plasmatica também apresentam alto grau de seguranca devido ao processo
de inativacao viral (16). Uma unidade do concentrado / kg aumenta a atividade para
2% FVIII e cerca de 1% FIX. A meia-vida € de 12 horas para FVIII e 18-24 horas para
FIX, portanto, duas infuses / dia sdo necessarias para FVIIl e apenas uma para FIX.
O nivel de hemostasia a ser alcancado depende do tipo e da gravidade do
sangramento. Deve ser usado no inicio do sangramento para evitar o aumento da
morbidade (ROSSI, 2012).

O maior avango nos ultimos anos tem sido o uso profilatico do fator em casos
graves, com infusdes 2-3 vezes / semana de FVIII ou duas vezes / semana de FIX a
partir de 1-2 anos, pois evita o desenvolvimento da artropatia hemofilica,
transformando hemofilicos graves em moderados. Por esse motivo, o implante de uma
linha de acesso venoso central € eficaz para receber profilaxia ou tratamento domiciliar
precoce em hemorragias. O maior problema é o desenvolvimento de inibidores
(anticorpos contra FVIII ou FIX) que aparecem em 20-30% dos pacientes graves com
hemofilia A e em 5% daqueles com hemofilia B. Nestes, pode-se utilizar o complexo
de protrombina ativado ou o FVlla recombinante, que atuam como by-pass, gerando
trombina diretamente sem a necessidade de intervencao de FVIII ou FIX. Além disso,
a inducdo de tolerancia imunoldgica é tentada para posteriormente ser capaz de usar
o fator recombinante (GUYTON; HALL, 2016).



Em hemofilicos A moderado a leve, o DDAVP pode ser usado, associado ou
ndo a antifibrinoliticos e outras medidas adjuvantes discutidas na VWD. O DDAVP na
hemofilia B é ineficaz (AZEVEDO, 2014).

As vacinas de rotina devem ser administradas profundamente por via
subcutanea ou convencional com a menor agulha possivel, seguida de presséo local
e frio. Recomenda-se a vacinacgdo além da hepatite A. E importante promover a
atividade fisica, de modo a n&o contribuir para o excesso de peso e limitar os
movimentos aos quais estdo especialmente vulneraveis (TERRA, 2010).



5 CONSIDERACOES FINAIS

Ao término deste estudo, realizado mediante uma revisdo de literatura em
bases de dados bibliogréaficos, sobre os distirbios de coagulacdo sanguinea e a
atuacédo do profissional biomédico dentro deste segmento, ou seja, hematologia, foi
possivel compreender e. levantar informagdes que deram margem a elaboracdo dos
objetivos e da questao norteadora desta pesquisa.

Sobre os objetivos da pesquisa que foi descrever os principais distirbios de
coagulacao e, a diferenca entre Homeostase e Hemostasia, foi possivel compreender
que:

Os disturbios da coagulacdo do sangue ocorrem quando alguns fatores de
coagulacao estao ausentes ou danificados. Isso causa a formacéo de coagulos dentro
do corpo que bloqueiam o fluxo sanguineo normal e causam problemas graves. Os
coagulos sanguineos podem ocorrer e viajar para diferentes partes do corpo, por
exemplo: As veias, que é chamada de trombose venosa profunda; os pulmdes, que &
chamado de embolia pulmonar e, uma artéria (menos comum, mas também muito
grave).

E, que Homeostase € a habilidade de manter o meio interno em constante
equilibrio, funcionando contra as mudancgas no meio externo. Ja a Hemostasia é uma
série complexa de fendbmenos bioldgicos que ocorre em resposta a lesédo de um vaso
sanguineo com objetivo de parar uma hemorragia.

Sobre a questdo norteadora da pesquisa, ou seja, os fatores que podem causar
a coagulacao do sangue, foi possivel entender através da revisédo de literatura que:

Qualquer vaso sanguineo do corpo que tiver sido rompido ou lesionado leva a
formacdo dos codagulos. Este processo é natural do organismo, de modo que
a coagulacado ajuda a evitar a perda de sangue. Assim sendo, os Distlrbios de
coagulacao (coagulatérios) do sangue sdo disfuncdes na capacidade do organismo
de controlar a formacéao de coagulos de sangue. Essas disfun¢gdes podem resultar em:
Coagulacdo deficiente, o que leva ao sangramento anormal (hemorragia) e,
Coagulacao excessiva, 0 que leva ao surgimento de coagulos de sangue (trombose).

A literatura analisada sobre a atuacdo do profissional biomédico na questao
dos distarbios de coagulacdo sanguinea, demonstrou que:

O profissional biomédico é requisitado para trabalhar nas areas de hematologia

e terapia celular devido a sua formagédo académica e conhecimentos adquiridos para


https://www.msdmanuals.com/pt-br/casa/dist%C3%BArbios-do-sangue/o-processo-de-coagula%C3%A7%C3%A3o-sangu%C3%ADnea/forma%C3%A7%C3%A3o-de-hematomas-e-hemorragia

realizar os procedimentos exigidos pelas diferentes areas de saude. Quando
o biomédico opta por atuar nos segmentos de hematologia e terapia celular, a
realizacdo de uma poOs-graduacao voltada para as duas areas torna-se um fator
diferencial na formacao profissional e preparacéo para o mercado de trabalho.

Ao se especializar em hematologia e terapia celular, o biomédico torna-se
habilitado para atuar em bancos de sangue, bancos de medula 6ssea e de cordao
umbilical. Além desses setores extremamente valorizados, o biomédico também pode
trabalhar em hospitais e laboratérios de analises clinicas. O profissional biomédico, ao
se especializar nessa area, distingue-se no mercado pela sua qualificacdo e
habilidades diferenciadas ao realizar os processos relacionados aos estudos, analises
e diagnésticos dos componentes hematoldgicos e onco-hematoldgicos.

Dentro do exposto, foi possivel considerar que tanto os objetivos quanto a
guestao norteadora da pesquisa foram alcangados, porém, o tema por sua relevancia
nao foi esgotado dando ainda margem a trabalhos futuros sobre o tema em um curso

de poés-graduacao.


http://bit.ly/2pBBtoe
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