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INTRODUCAO: Sindrome de Bernard-Soulier (SBS) ¢é uma doenca hemorrégica hereditéria rara
caracterizada por trombocitopenia, e pela presenga de plaguetas gigantes, apresenta deficiéncia no
complexo recetor GP IB/IX/V presente na membrana plaquetaria. Este diagnéstico deve ser baseado
no quadro clinico e confirmado por exames laboratoriais . Podem ocorrer: epistaxe recorrente,
hemorragia gengival, equimoses, hematomas, purpuras e petéquias. Embora a trombocitopenia seja
geralmente observada na SBS, o nimero de plaquetas é varidvel, 30 a200 x 10 ° /uL. onde as
plaguetas gigantes sdo geralmente vistas em esfregago de sangue periférico. Para o diagnostico
diferencial de outras sindromes, a contagem de leucécitos e a morfologia devem ser cuidadosamente
examinados, onde o tempo de sangria estd aumentado. A avaliagdo da fungdo plaguetaria (PFA-200)
apresenta prolongamentos, mas 0s testes de coagulagdo de rotina podem estar normais. Os resultados
dos estudos de agregacéo plaquetéria sdo de extrema importancia. O tratamento do SBS baseia-se em
manter o equilibrio hemodindmico. Pode-se utilizar acido tranexamico, desmopressina ou mesmo
infusdo de plaquetas. OBJETIVO: Reportar arelacéo entre a didteses hemorrégicas rel acionadas com
trombocitopenias e qual a sua possivel relacdo ao Sindrome de Bernard-Soulier (SBS). Investigactes
recentes apontam que o estudo de uma coagulacdo e uma hipodisfibrinogenemia juntamente com um
defeito da funcéo plaquetaria podem ser vistas como uma sindrome adquirida SBS. MATERIAL E
METODOS: Ap6s observacdo laboratorial, foi realizado uma pesquisa de artigos nas bases de dados
do Google Académico, usando os descritores diateses hemorragicas, trombocitopenias, Sindrome de
Bernard-Soulier (SBS); reunindo-se um total de 33 artigos, sendo posteriormente excluidos 13 devido
a sobreposicdo de informagdo. Levou-se em consideracdo a atualidade das referéncias, sendo todas
posteriores a 2017. Segue-se a andlise dos artigos selecionados e a elaboracdo do resumo.
RESULTADOS: Observou-se cuidadosamente a relacdo possivel entre diateses hemorragicas
relacionadas com trombocitopenias e qual a sua possivel relagdo a SBS, no que diz respeito a
possiveis casos adquiridos em adultos. CONCLUSAO: E imperativo relacionar cuidadosamente a
didteses hemorragicas e 0 SBS, devido a dificuldade de diagnostico. De futuro, a correlagéo de estudos
funcionais juntamente com conhecimento das alteracdes moleculares subjacentes as patologias da
plagueta permitird uma melhor caracterizagdo destas doencas de dificil diagndstico.
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