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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Epistaxe como
manifestacao
frequente da
sindrome de
Bernard-Soulier
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Resumo

OS autores relatam um caso de Sindrome de Bernard-
Soulier atendido na unidade de emergéncia do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
Federal de Goias com manifestacdes nasais, orais e
gastrintestinais. Discutem consideracoes sobre o quadro
clinico, diagnéstico, tratamento e evolucao da doenca.
Alertam sobre a importancia de considerar a possibilidade
de discrasias sangiiineas quando frente a epistaxes de
repeticao e/ ou de dificil tratamento.

Epistaxis as
frequent
manifestation of
Bernard-Soulier
syndrome
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Summary

The authors referred about one case of Bernard-Soulier
Syndrome attended in the Otolaryngological Clinic of the
Clinical Hospital of the Faculty of medicine of the Federal
University of Goias with nose, throat and gastro-intestinal
manifestations. We discussing the most important
considerations about clinical characteristics, diagnostic,
treatment and evolution of the disease. We alert about the
importance of think about bleeding disorder when the
treatment is difficult in the recurrent epistaxis.
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INTRODUCAO

A epistaxe € uma das emergéncias mais frequientes
na pratica médica. Na maioria dos casos (90%) € originaria
da porcao anterior da cavidade do nariz (plexo de
Kisselbach ou drea de Little), onde pode ser controlado
por cauterizacao quimica, eletrocoagulacao ou tampona-
mento nasal anterior. Quando o sangramento se origina
das por¢oes mais profundas da cavidade nasal (10%), o
tratamento cldssico € o tamponamento nasal antero-
posterior utilizando-se gaze, sonda de Foley, esponjas etc.
Muitas vezes o sangramento € intenso e persistente, ndo
sendo controlavel pelos métodos clissicos, sendo
necessarias ligaduras, embolizacoes arteriais ou outros
procedimentos intervencionistas'?.

Em criancgas as causas mais freqiientes de epistaxe
sdo: processos infecciosos, geralmente das vias aéreas
superiores; sinusites evidentes ou ocultas; processos
alérgicos; discrasias sanguineas ou da coagulacio; tumores
endonasais e traumas externos. Entre as discrasias
sanguineas encontram-se: Doenc¢a de Von Willebrand,
leucemias, alguns casos de hipersensibilidade a firmacos
e a sindrome de Bernard-Soulier.

REVISAO DE LITERATURA

A sindrome de Bernard-Soulier € uma rara desordem
hereditdria caracterizada por plaquetopenia, plaquetas
gigantes e auséncia de interacoes plaquetdrias seletivas
induzidas pelo fator de Von Willenbrand devido a
anormalidades da glicoproteina Ib presente na superficie
das plaquetas. Foi descrita pela primeira vez em 1948 por
Bernard e Soulier. Apresenta heranca genética por traco
autossOmico recessivo. Anormalidades laboratoriais sio
comumente demonstradas mesmo nos heterozigotos
clinicamente nao afetados’.

Clinicamente, caracteriza-se por hemorragias
frequentemente severas, tempo de sangramento
prolongado com plaquetopenia leve a moderada. No relato
de séries de criancas com a sindrome: Rodeghiero et al
colocaram a epistaxe como a manifestacao clinica mais
frequente e significativa; De Moerloose et al® relataram o
caso de uma mulher que desde crianca sofria de epistaxes
recorrentes, hemorragia gengival e equimoses; Lubianca
Neto et al® relataram o caso de uma crianca com epistaxe
profusa que necessitou de embolizaciao da artéria maxilar
interna via angiografia.

O diagnéstico da Sindrome de Bernard-Soulier deve
ser baseado no quadro clinico e confirmado pelos exames
laboratoriais®. Podem ocorrer: epistaxe recorrente, hemorragia
gengival, equimoses, facilidade de formar hematomas,
purpuras e petéquias. Entre as anormalidades laboratoriais
podem aparecer plaquetopenia leve a moderada, plaquetas
gigantes, tempo de sangramento prolongado, auséncia de

agregacao pela ristocetina, auséncia ou defeito do complexo
de glicoproteina Ib na membrana plaquetaria, mas atividade
normal de fator VIII e fator de Von Willenbrand”.

O tratamento de Sindrome de Bernard-Soulier baseia-
se em manter ou restaurar o equilibrio hemodinamico. Utiliza-
se a infusdo de plaquetas e, em casos de epistaxe, o
tamponamento nasal’.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

R.G.O., com 9 anos de idade, do sexo feminino,
melanodérmica, encaminhada ao servico de Otorrinolarin-
gologia do Hospital das Clinicas da Universidade Federal
de Goias apresentando epistaxe volumosa, com historia
de varios episodios anteriores de epistaxe e tamponamen-
tos nasais anteriores e algumas transfusdes sanguineas com
sangue total e concentrado de plaquetas.

Ao exame otorrinolaringologico, apresentava
epistaxe ativa nas duas fossas nasais. Restante do exame
otorrinolaringolégico sem alteracdes. Foi realizado
tamponamento nasal anterior com sucesso. Antecedentes:
paciente em acompanhamento pelo servico de Hematolo-
gia Pedidtrica do Hospital das Clinicas da Universidade
Federal de Goias para investigacio diagndstica ha 2 anos
com historia de sangramento gengival, epistaxes de
repeticio, melena, hematémese desde os 12 meses de
idade. Iniciando investigacao diagndstica para coagulopatia
que revelou hemograma com anemia microcitica e hipocro-
mica, leucécitos normais e plaquetopenia acentuada com
macroplaquetas. TTPa normal e TP de 83% com TS
aumentado. Teste de agregacao plaquetaria com ristocetina
negativo. Na presenca destas alteracoes laboratoriais
firmou-se o diagndstico de Sindrome de Bernard-Soulier.
A paciente encontra-se atualmente estavel, tendo recebido
algumas transfusdes de concentrado de plaquetas e
hemdcias desde o seu diagnostico. Foram solicitadas
avaliacoes junto ao servico de Otorrinolaringologia para
realizacdo de tamponamentos nasais. Até o presente
momento nao foram necessarias intervenc¢oes cirdrgicas
como ligaduras arteriais ou procedimento de embolizacao
arterial.

DISCUSSAO

A sindrome de Bernard-Soulier € uma rara desordem
hereditaria, sendo autossdmico recessivo’ com quadro clinico
representado por hematomas prolongados, petéquias,
purpuras, hipermenorragia e epistaxes*>’, como em nossa
paciente com manifestacao otorrinolaringologica mais
relevante de epistaxes severas e de repeticao.

Anormalidades laboratoriais sio comumente
demonstradas mesmo nos heterozigotos clinicamente nao-
afetados’; em nossa paciente foram observados hemograma
com anemia microcitica e hipocromica, leucocitos normais
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e plaquetopenia acentuada com macroplaquetas; TTPa
normal e TP de 83% com TS aumentado; teste de agregacao
plaquetaria com ristocetina negativo, levando a confirma-
cao do diagnéstico da sindrome de Bernard-Soulier, que
deve ser baseado no quadro clinico e confirmado pelos
exames laboratoriais®.

Deve ser lembrada a possibilidade de ocorréncia
de epistaxe recorrente, hemorragia gengival, equimoses,
facilidade de formar hematomas, purpuras e petéquias,
assim como anormalidades laboratoriais tipo plaquetope-
nias leve a moderada, plaquetas gigantes, tempo de sangra-
mento prolongado, auséncia de agregacao pela ristocetina,
auséncia ou defeito do complexo de glicoproteina Ib na
membrana plaquetdria, mas atividade normal de fator VIII
e fator de Von Willenbrand’, que devem ser investigados
em conjunto com a participacao do otorrinolaringologista e
hematologista.

O tratamento de Sindrome de Bernard-Soulier
objetiva manter ou restaurar o equilibrio hemodinamico’,
podendo ser utilizada hemoterapia com infusiao de
plaquetas e, em casos de epistaxe, o tamponamento nasal.

COMENTARIOS FINAIS

A sindrome de Bernard-Soulier, mesmo sendo uma
trombocitopatia rara, deve ser lembrada como causa de
epistaxe, principalmente quando o sangramento for

repetitivo e severo. Salientamos a necessidade da
investigacao diagnostica e do tratamento multidisciplinar com
a participacao do otorrinolaringologista e do hematologista
pedidatrico.
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