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INTRODUCAO

Com frequéncia, ao hematologista é solicitada a ava-
liacio de pacientes com manifestagdes hemorragicas, que
podem ocotrer espontaneamente ou apés traumatismos
de intensidade varidvel. Em outras ocasides, esse pedido ¢é
motivado devido a resultados de exames laboratoriais, que
indicariam uma tendéncia hemorrigica. Como em qual-
quer area da medicina, a correta abordagem semioldgica
do paciente com manifestacdes hemorragicas deve seguir
os padrdes estabelecidos para uma avaliagdo clinica ade-
quada, que consiste de histéria clinica detalhada, avaliacdo
cuidadosa das formas e tipos de sangramentos presentes, ¢
exame fisico geral minucioso."?

HISTORIA CLiNICA

A histéria de sangramento espontineo ou excessivo
ap6s um traumatismo sugere a presen¢a de uma anormali-
dade da hemostasia. Contudo, deve-se ter em consideracao
que as informacSes sobre algumas manifestacdes hemot-
ragicas, como epistaxe, equimose, sangramento apos feri-
mentos cortantes e sangramento menstrual sdo dificeis de
serem definidas como anormais, ja que apresentam com-
ponentes subjetivos, o que implica na necessidade de sua
caracterizacio detalhada.*

O clinico necessita de uma série de informagdes que
auxiliam sua avaliagdo e oferecem melhor fundamento para
os exames laboratoriais que serdo solicitados:

a) Aidade de inicio do sangramento permite distinguir
entre doencas hereditarias e adquiridas. Contudo,
algumas doencas hereditarias, como a telangiectasia
hemorragica hereditaria, podem ter expressio clini-
ca tardia.>®

b) Género e histéria familiar: algumas doencas sao
recessivas e ligadas ao cromossomo X, como as he-
mofilias e a sindrome de Wiskott-Aldrich, ocorren-
do quase que exclusivamente nos homens; outras
doengas hemorragicas sio autossomicas, dominan-

d)

tes ou recessivas, como doenca de von Willebrand,
sindrome de Bernard-Soulier, trombastenia de
Glanzmann e anomalia de May-Hegglin.

Local de sangramento: cutineo, mucoso (respira-
torio, oral, gastrointestinal, urinario, genital), muscu-
lar, articular, intraparenquimatoso (cetebral, hepatico,
esplénico), intracavitario (abdominal, pleural).
Modo de aparecimento da(s) manifestagao(6es)
hemorragica(s): o aparecimento subito de fe-
némenos hemorragicos, principalmente quando
acompanhados de sintomas gerais, ¢ préprio das
doengas adquiridas; na purpura trombocitopénica
as manifestagdes hemorragicas comumente surgem
em episodios, com frequente observa¢io de lesdes
purpuricas recentes ao lado de lesdes mais antigas,
enquanto que na purpura anafilactoide as manifes-
tacGes hemorrigicas purpuricas tendem a ser disse-
minadas e homogéneas.”

Caracteristicas do sangramento: como mostra a
Tabela 11.1, alguns aspectos das manifestacdes he-
morragicas podem sugerir a presenga de alteragdes
da hemostasia primaria ou de disturbios da coagu-
lagao. Assim, a presenca de petéquias sugere forte-
mente a ocorréncia de anormalidade da hemostasia
primaria; contudo, a presenca de petéquia palpavel é
sinal de vasculite. Ja as hemartroses e os hematomas
musculares sio mais caracteristicos de anormalida-
des da coagulacio.?

Presenga ou auséncia de fator desencadeante
para o sangramento: devem ser obtidas informagoes
sobre a resposta hemostatica diante de fatores trauma-
ticos, tais como: cirurgia, procedimentos odontologi-
cos, injecoes, traumatismos e escovagdo dentaria. As
extracoes dentarias fornecem informacdes uteis sobre
os mecanismos hemostaticos, uma vez que as regides
com sangramento estdo associadas com ossos tigidos,
onde nem sempre ¢ possivel exercer compressao local.
Por esse motivo, o sangramento observado apds exo-
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Tabela 11.1

» Diagnostico diferencial do paciente com manifestacées hemorragicas e trombocitopenia isolada.

Teste Resultado
Contagem plaquetéaria Reduzida
Tempo de protrombina Normal
Tempo de tromboplastina parcial ativada Normal

Diagnosticos diferenciais

exclusao de pseudotrombocitopenia
destruicdo plaquetaria aumentada
reducao da producéo de plaquetas
hiperesplenismo

hemodiluicdo

algumas trombocitopenias hereditarias

dontia de um dente incisivo tem significado maior do
que apds um dente molar.* De modo geral, admite-se
que a presenga de sangramento imediato seja sugestiva
de alteracio da hemostasia primaria, enquanto que nas
coagulopatias os sangramentos sio tardios.® No caso
da deficiéncia hereditaria do fator X1, deve ser enfati-
zado que os sangramentos geralmente no sio espon-
taneos, ocortendo com mais frequéncia em supetficies
mucosas, onde a atividade fibrinolitica ¢ fisiologica-
mente exacerbada.” Além do que foi mencionado,
deve ser pesquisada a presenca de sangramento tardio,
ou scja, aquele que ocorre horas ap6s um evento trau-
matico, uma situacio descrita na deficiéncia do fator
XII1, na deficiéncia de a-2 antiplasmina e na doenca
da plaqueta de Quebec.'?

g) Presenca de outra condigio morbida associa-
da: a histéria de nefropatia, hepatopatia, doencgas
micloproliferativas, disproteinemia, sindrome mie-
lodisplasica ou leucemia aguda sugerem a presenca
de uma anormalidade adquirida da hemostasia.

h) Uso de medicamentos, fitoterapicos, chas e die-
ta: a histéria de ingestao medicamentosa e alimentar
¢ fundamental, ja que pode ser causa de trombocito-
penia, trombocitopatia e alteragdes da coagulagio.®

i) Piora das manifestacdes hemorragicas em as-
sociagdo com a ingestao medicamentosa: alguns
pacientes relatam agravamento dos sangramentos,
em geral cutaneos e/ou mucosos, apés a ingestdo
de 4cido acetilsalicilico e drogas antidepressivas.

j) Nas mulheres, historia menstrual e sangramen-
to pos-parto: como na quantificagdo dos sangra-
mentos menstruais existem componentes subjetivos,
alguns autores advogam métodos que permitam
quantificacdo objetiva do volume sanguineo perdido,
sendo que para essa finalidade seria util o emprego
dos graficos pictéricos para avaliagdo do sangramen-

to menstrual.!>!*

k) Doengas e procedimentos recentes (infec¢Ses,
traumas, cirurgias).

1) Transfusbes sanguineas recentes: o desenvolvi-
mento de trombocitopenia cinco a dez dias apds a
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transfusdo de hemocomponentes ira sugerir forte-
mente o diagnéstico de purpura pés-transfusional.

m) Historia sexual e social: visando a considerar a
possibilidade de doengas virais causadoras de trom-
bocitopenia.

EXAME FiSICO

O exame fisico do paciente com manifestacdes hemor-
ragicas deve ser meticuloso, incluindo a avaliagio do esta-
do geral e das manifestacdes hemorrigicas existentes.' Ja
durante as medidas dos sinais vitais do paciente serd pos-
sfvel estimar o estado geral, fornecendo uma perspectiva
das condi¢oes de saude. O exame geral dara informacoes
sobre alteracOes associadas a doencas cronicas, como colo-
ragdo da pele, perda de tecido subcutaneo e muscular. Deve
ser feito cuidadoso e detalhado exame da pele visando a
evidenciacdo de petéquias, lesdes purpiricas, equimoses,
telangiectasias e outros sinais de doengas hemorragicas. A
avaliacao deve incluir os leitos ungueais e as areas perioral
e sublingual.” Os sangramentos cutineos sdo os mais co-
muns e as manifestagdes hemorragicas mais importantes.
Emprega-se o termo geral parpura para os sangramen-
tos cutdneos,” que podem ser classificados em petéquias
(didmetro inferior a 2 mm), lesGes purpuricas (didmetro
de 3-4 mm) e equimoses (tamanho supetior a 2 cm), de
acordo com seu tamanho.'! Equimoses pds-traumadticas sdo
frequentes e consideradas normais, porém sua ocorréncia
espontinea, particularmente quando extensas e no tronco,
ou de maneira exagerada apds trauma, pode ser indicio de
doenca subjacente. Em paciente com doenga hemorragi-
ca, 0 uso de determinados medicamentos ou suplementos
nutricionais com atividade antiplaquetaria pode aumentar
o aparecimento de equimoses ¢ de outros sangramentos.'

O exame dos olhos deve incluir ndo somente a pesquisa
de ictericia, mas ainda de fistulas arteriovenosas e outras
anormalidades vasculares, petéquias, lesdes purpuricas e te-
langiectasias conjuntivais.’* O exame de fundo de olho deve
ser feito, com procura de sinais de hemorragia, exsudatos,
fistulas arterio-venosas e petéquias, enfatizando-se que a
presenca destas dltimas em pacientes com purpura trom-
bocitopénica imune ¢ sinal de maior risco de hemorragia




intracraniana. As mucosas oral ¢ nasal devem ser exami-
nadas detalhadamente, com pesquisa de sinais de defeitos
vasculares, além de petéquias, lesdes purpuricas, vesiculas
hemorragicas e telangiectasias.

O exame fisico geral também deve ser cuidadoso e deta-
Thado, uma vez que a presenga de organomegalias, linfade-
nomegalias ¢ dores 6sseas indicariam a presenca de doenga
subjacente responsavel pelas manifestacdes hemorragicas.

AVALIACAO LABORATORIAL

Nao ha método laboratorial que, empregado isolada-
mente, permita a avaliacdo de todo processo hemostatico.
Porém, o uso de uma combinacdo de testes laboratoriais
possibilita o estudo dos varios componentes da hemostasia.
Os testes que estimam a hemostasia primaria (vasos e pla-
quetas) incluem o tempo de sangramento, contagem pla-
quetaria e agregacao plaquetaria. O estudo da coagulagio é
realizado por meio do Tempo de Protrombina (TP), Tem-
po de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPA), Tempo de
Trombina (TT) e quantificagio do fibrinogénio. Frequen-
temente, outros testes sao necessarios, como quantificagio
dos D-dimeros, pesquisa dos inibidores fisiolégicos da coa-
gulagdo e pesquisa de inibidores da coagulagio, alguns deles
exigindo sua realizacio em laboratérios especializados.!”

A investiga¢ao laboratorial inicial de um paciente com
manifestagdes hemorragicas deve ser direcionada pelas in-
formagoes obtidas no exame clinico. Admite-se que as in-

formag¢bes mais importantes podem ser obtidas com trés
testes laboratoriais: contagem plaquetaria, Tempo de Pro-
trombina (TP) e Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada
(T'TPA) (Tabelas 1-5). Devido a sua simplicidade, disponi-
bilidade e baixo custo, sdo testes adequados como métodos
iniciais de triagem."” A contagem plaquetaria é o teste com
maior disponibilidade e reprodutibilidade para avaliar a he-
mostasia primaria. Quando da presenca de plaquetopenia,
ela deve ser confirmada através da avaliacdo do esfregago
de sangue periférico a fim de ser excluida a presenca de
pseudotrombocitopenia. Esta é uma condi¢do que ocorre
em aproximadamente 0,1% dos adultos e decorre da aglu-
tinacdo das plaquetas dependente do EDTA usado como
anticoagulante. Sua presenca é facilmente confirmada ao se
encontrar numero normal de plaquetas em amostra colhida
com outro anticoagulante, como, por exemplo, o citrato.'®
O tempo de sangramento sofre influéncia de varios fato-
res, de modo que seu prolongamento pode ser resultado
da sua realizacdo nao adequada, fragilidade cutanea e de-
feitos quantitativos ou qualitativos das plaquetas, incluindo
uso de drogas antiplaquetérias.”” O TTPA reflete os fato-
res da coagulacdo que participam das vias intrinseca e final
comum da coagulacdo. Quando feito em associacio com
o TP, que avalia as vias extrinseca e final comum da coa-
gulacio, pode-se identificar a via acometida e qual(quais)
fator(es) envolvido(s)." Com os resultados desses trés tes-
tes iniciais é possivel fazer uma hipdtese diagnodstica e a
indica¢do de testes diagnésticos definitivos.

Tabela 11.2

» Diagnostico diferencial do paciente com manifestagdes hemorragicas e trombocitose isolada.

Diagnosticos diferenciais

® sindrome mieloproliferativa

Teste Resultado
Contagem plaquetaria Aumentada
Tempo de protrombina Normal
Tempo de tromboplastina parcial ativada Normal

m processo inflamatério e deficiéncia de ferro

Tabela 11.3

» Anormalidades da via extrinseca da coagulacéo.

Diagnésticos diferenciais

m deficiéncia adquirida do fator VII (deficiéncia de vitamina K,

fase inicial de hepatopatias, uso de varfarina)
deficiéncia congénita do fator VII

Teste Resultado
Contagem plaquetaria Normal
Tempo de protrombina Prolongado
Tempo de tromboplastina parcial ativada Normal

inibidor adquirido para o fator VII

disfibrinogenemia

alguns casos de coagulacao intravascular disseminada
algumas variantes de deficiéncia do fator X
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Tabela 11.4

» Anormalidades da via intrinseca da coagulagéo.

Teste Resultado Diagnosticos diferenciais

Contagem plaquetéaria Normal m deficiéncia hereditaria do fator VIl ou fator IX ou fator Xl
ou fator Xll ou precalicreina ou cininogénio de alto peso

Tempo de protrombina Normal molecular

doenca de von Willebrand

uso de heparina

presenca de anticoagulante lGpico
algumas variantes de deficiéncia do fator X

Tempo de tromboplastina parcial ativada Prolongado

Tabela 11.5

» Anormalidades da via final comum da coagulagéo.

Teste Resultado Diagnésticos diferenciais
Contagem plaquetéaria Normal m deficiéncia de vitamina K
- ® hepatopatias
Tempo de protrombina Prolongado .
®m uso de varfarina
Tempo de tromboplastina parcial ativada Prolongado ®m uso de heparina
m deficiéncia ou inibidor para fator X ou fator V ou fator Il ou

fibrinogénio

coagulagéo intravascular disseminada

disfibrinogenemia

®m presenca de anticoagulante lipico com hipoprotrombinemia
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