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Folheto educativo para pacientes

e familiares

Doencga de von Willebrand (VWD)

0O que é a doenca de von Willebrand? A doenca de von Willebrand (Von Willebrand Disease, VWD) é o disturbio
hemorragico hereditario mais comum. Afeta homens e mulheres igualmente, mas as mulheres apresentam mais comumente
sintomas hemorragicos, como menstruacao intensa. A VWD é causada por baixos niveis de uma proteina de coagulacdo do
sangue chamada Fator de von Willebrand (Von Willebrand Factor, VWF). Essa proteina ajuda o sangue a coagular (ficar mais
espesso e pegajoso), agindo como cola para plaquetas e outras proteinas de coagulacdo. Individuos com VWD geralmente
apresentam sintomas de sangramento facil, como hematomas frequentes e grandes, hemorragias nasais ou sangramento com
tratamento odontoldgico ou cirurgia. Para alguns individuos, os sintomas sdo bastante leves, mas outros podem ter sintomas
de sangramento mais frequentes ou graves necessitando de medicamentos para controlar o sangramento. O diagndstico da
VWD pode levar tempo porque os niveis de VWF podem variar com o tempo e podem ser afetados por muitas coisas, como
doencas, atividade fisica, hormdnios e estresse. As vezes, o teste do VWF precisa ser repetido algumas vezes para confirmar

seus niveis basais

Quais sdo os sintomas da VWD?

* Hematomas frequentes e grandes causados por
acidentes ou ferimentos leves, desproporcionais
ao esperado

* Sangramentos nasais frequentes e/ou sangramentos
nasais que duram mais de 20 minutos

* Adolescentes e mulheres podem ter periodos
menstruais longos e intensos (mais de 8 dias)

* Sangramento persistente ou intenso das gengivas ao
escovar os dentes ou fazer tratamento odontoldgico

* Sangramento inesperado durante ou apds
procedimentos cirurgicos ou odontolégicos

O que causa a doenca de von Willebrand?

* A VWD é causada por uma altera¢do no gene VWF que
da ao corpo instrugdes sobre como produzir o fator de
von Willebrand (VWF). Cada pessoa tem duas cépias
do gene VWF. Um gene anormal pode ser transmitido
de qualquer um dos pais para seus filhos.

* Aanormalidade em apenas um dos genes do VWF pode
causar VWD (geralmente causando VWD tipo 1 ou 2).

* Individuos com dois genes anormais do VWF podem ter
tipos mais graves de VWD (tipo 3 ou algum tipo 2).

* Individuos com VWD (mesmo na mesma familia) podem
ter diferentes tipos e gravidade de sangramento.
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Como a VWD é diagnosticada?

Compreender seus sintomas de sangramento e sintomas de
sangramento em outros membros da familia é importante
para ajudar a fazer um diagnéstico de VWD (ou outros
disturbios hemorragicos). Exames de sangue especiais,
incluindo um painel de von Willebrand e potencialmente
outros testes de coagulagao sanguinea, sdo necessarios
identificar a causa do sangramento anormal.

Existem 3 tipos de VWD
VWD Niveis de Proporgao Sintomas e
Tipo VWF de informagdes:

pacientes
com VWD

Tipo 1 <30% Os sintomas comuns de
sangramento incluem:
hematomas faceis,
hemorragias nasais,
menstruagdes intensas,
sangramento com
procedimentos dentarios

ou cirurgicos.

Cerca de 75%

Tipo 2 <50% e nao Cerca de 15%
funciona 25%
normalmente

Os sintomas hemorragicos
sdo semelhantes aos do
tipo 1, mas podem ser
sintomas mais graves.
Existem varios subtipos de
VWD tipo 2.

Tipo 3 Indetectavel Raro, <5% Normalmente, um
disturbio hemorragico
grave. Os sintomas de
sangramento incluem os
mencionados acima, mas
também podem incluir
musculos e articulagdes.
Este é o tipo mais raro e

grave de VWD.

Bem-estar para individuos com distirbios hemorragicos

Pediatric Bleeding Disorder Program (Programa de disturbios hemorragicos em pediatria) ® (617) 355-6101
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Como é tratado o VWD? S3o necessarias precaucoes especiais?

O tratamento para VWD depende do tipo de VWD e da * Se ocorrer sangramento ou lesdo, comece com medidas
localizagdo e gravidade dos sintomas hemorragicos. Para a basicas de primeiros socorros e aplique pressdo nas dreas
maioria das pessoas com VWD, os tratamentos sé sao que estiverem sangrando.

necessarios em momentos de sangramento ou na época de
um procedimento odontoldgico ou cirdrgico. Para aqueles
com as formas mais graves de VWD, as vezes é fornecida
medicagao regular para prevenc¢ao de sangramento
(conhecida como profilaxia).

Os tratamentos mais comuns de VWD incluem:

* Durante as hemorragias nasais, aperte a parte mole do nariz
e faca com que a crianga incline-se ligeiramente para a frente
para evitar que o sangue escorra pela garganta.

* Desmopressina (DDAVP): A desmopressina é um
medicamento que faz com que as células liberem mais Figura 1
VWEF e fator VIl no sangue. Pode ser administrado por via
intravenosa ou como spray nasal (150 mg/mL). Este
tratamento é usado para a maioria dos pacientes com
VWD tipo 1 e alguns com VWD tipo 2.

Figura 2

* Pessoas com VWD (e outros disturbios hemorragicos) devem
evitar traumas desnecessarios, incluindo esportes de contato
com risco de lesdo na cabeca.

* Criancas com VWD devem evitar AINEs (como aspirina e

* Medicamentos antifibrinoliticos (dcido aminocaproico ibuprofeno). Os AINEs interferem na fung¢do plaquetaria e
[Amicar] ou dcido tranexdmico [Lysteda]): Esses podem aumentar o risco de sangramento. E seguro tomar
medicamentos retardam a quebra de codgulos sanguineos paracetamol, que ndo afeta a fungdo plaquetaria. A crianga
pelo corpo. Eles podem ser usados sozinhos ou em também deve evitar medicamentos para afinar o sangue,
conjunto com outros tratamentos, como DDAVP e como Plavix ou Coumadin.

concentrado de VWF. Esses medicamentos podem ser
tomados por via oral ou intravenosa. O acido
aminocaprdico vem como um liquido; o acido tranexamico
s6 vem em forma de pilula.

* Meninas com VWD podem ter menstruacao intensa. Planeje
com antecedéncia! O acesso a absorventes extras ou uma
muda de roupa em caso de acidentes pode ajudar desde o
inicio. Existem muitos tratamentos focados no periodo
menstrual disponiveis para melhorar o controle da
menstruacao. A colaboracdao com hematologia e medicina na
adolescéncia ou ginecologia pediatrica pode ser util para
discutir as opcdes disponiveis e fornecer o melhor plano para
o gerenciamento da menstruagao.

* Concentrado de VWF: A proteina de coagulagdo do VWF
pode ser substituida por uma infusdo intravenosa (1V).
Este tratamento é usado para individuos que nao
respondem a DDAVP, precisam de varios dias de
tratamento ou tém tipos mais graves de VWD. Existem

varios produtos concentrados de VWF disponiveis. O que isso significa para o futuro?

* Vocé pode precisar de medicamentos para prevenir ou

O teste com DDAVP tratar sangramentos, especialmente na época de

A maioria dos individuos (~ 90%) com VWD tipo 1 responde procedimentos cirurgicos ou odontoldgicos.
para confirmar a resposta de um individuo. Isso envolve uma ano para educacdo continua, avaliacio e prevencio de

infusdo de DDAVP em um ambiente monitorado

(normalmente nosso CATCR). O painel do VWF é obtido antes ) L ) .
da infusdo, 1 hora apés a infus3o e geralmente 4 horas apés a * Lembre-se sempre de dizer ao cirurgidao ou dentista que vocé

sangramento e atualiza¢Oes de tratamento.

infusdo. Os sintomas experimentados com DDAVP podem tem VWD antes de qualquer cirurgia ou procedimento.
incluir rubor. Temos uma folheto informativo detalhado * A maioria dos individuos com VWD tem uma expectativa de
sobre o teste com DDAVP. vida normal e espera-se que participe totalmente nas

atividades escolares e de trabalho.

Boston Bleeding Disorders Center https://www.childrenshospital.or boston-bleeding-disorders-center
National Bleeding Disorders Foundation www.hemophilia.org

New England Hemophilia Association www.newenglandhemophilia.org Pediatric Bleeding Disorder Program
World Foundation of Hemophilia www.wfh.org (Programa de disturbios hemorragicos em pediatria)
HemAware www.hemaware.org 300 Longwood Ave., Fegan 6, Boston, MA
LA Kelley Communications www.kelleycom.com Telefone: 617-355-6101 | Fax: 617-730-0641
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