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INTRODUCAO

A sindrome de von Willebrand (SvW), tam-
bém conhecida como Doenca de von Willebr-
and (DvW), representa a coagulopatia heredita-
ria mais comum descrita na pratica clinica. Esti-
ma-se que sua prevaléncia seja de aproximada-
mente 1% na populagdo geral, embora apenas
uma parcela menor dos individuos apresente
manifestagdes hemorragicas clinicamente sig-
nificativas (WEYAND & FLOOD, 2021). Tra-
ta-se de um disturbio caracterizado por defici-
éncia quantitativa ou qualitativa do fator de von
Willebrand (FvW), uma glicoproteina essencial
tanto para a adesao plaquetaria ao endotélio le-
sado quanto para a protecdo e estabiliza¢do do
fator VIII da coagulacio (PORKOWSKA &
CEGLAREK, 2020).

A heranca genética da doenga pode ocorrer
de forma autossomica dominante ou autosso-
mica recessiva, a depender do tipo e gravidade
da alteracao molecular envolvida. A classifica-
¢ao clinica e laboratorial da SvW ¢ tradicional-
mente dividida em trés categorias principais: ti-
po 1, que corresponde a deficiéncia parcial
quantitativa do FvW e representa a forma mais
frequente e geralmente leve da doenga; tipo 2,
que inclui subtipos (2A, 2B, 2M e 2N) relacio-
nados a anormalidades qualitativas da proteina;
e tipo 3, caracterizado por deficiéncia quase
completa de FvW e manifestagdes hemorragi-
cas graves (WEYAND & FLOOD, 2021).

Do ponto de vista clinico, os pacientes apre-
sentam, em sua maioria, sangramentos mucocu-
tdneos, como epistaxes recorrentes, menorra-
gia, equimoses frequentes e sangramento exa-
cerbado ap6s procedimentos cirargicos ou trau-
matismos menores. Em formas mais graves, co-
mo no tipo 3, pode haver hemorragias articu-
lares e musculares, mimetizando quadros ob-
servados na hemofilia A (PORKOWSKA &
CEGLAREK, 2020).

O diagnostico da SvW exige uma aborda-
gem cuidadosa que combina anamnese detalha-
da, incluindo histérico pessoal e familiar de
sangramentos, com exames laboratoriais espe-
cificos. Entre os principais, destacam-se a dosa-
gem quantitativa do FvW, a atividade funcional
do fator e a mensuracao do fator VIII plasmati-
co. Ensaios especializados, como o estudo da li-
gacdo do FvW ao colageno ou ao fator VIII, au-
xiliam na caracterizagdo dos subtipos de Sv-W
e direcionam o manejo clinico adequado (WE-
YAND & FLOOD, 2021).

O tratamento depende da gravidade da do-
enga, do tipo de SvW e da situacdo clinica en-
volvida. Em casos leves, o uso da desmopressi-
na (DDAVP) ¢ frequentemente eficaz ao pro-
mover a liberagdo endogena de FvW e fator
VIII. Nos cenérios mais graves ou em procedi-
mentos cirargicos de maior risco, a administra-
¢ao de concentrados de FvW/fator VIII torna-se
necessaria. Além disso, agentes antifibrinoliti-
cos, como o acido tranexamico, podem ser uti-
lizados como adjuvantes em episdédios hemor-
ragicos mucosos (WEYAND, 2021).

O reconhecimento precoce da SvW ¢ de
grande relevancia, visto que possibilita a imple-
mentagdo de medidas profilaticas, evita compli-
cacdes hemorragicas e melhora a qualidade de
vida dos pacientes. Diante de seu impacto clini-
co e epidemiolodgico, a SvW continua sendo um
importante objeto de investigacdo, especial-
mente no que se refere a padronizacgao de crité-
rios diagnosticos e a individualizacdo terapéuti-
ca, aspectos ainda em debate na literatura con-
temporanea (PORKOWSKA & CEGLAREK,
2020).

METODO

O seguinte capitulo caracteriza-se como um
estudo descritivo de revisao de literatura, o qual
analisou acerca da Sindrome de Von Willebra-
nd e buscou artigos acerca do tema por meio das
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bases de dados como PubMed, UpToDate e Sci-
ELO. Foram utilizados descritores relacionados
a essa condi¢do para uma pesquisa mais seletiva
tais como “oncologia”, “oncologia pediatrica”,
“diagnoéstico”, “manejo”, “sindrome de Von
Willebrand”, “fisiopatologia”. Os critérios de
inclusdo envolveram artigos publicados de
2020 até o més de junho de 2025, artigos publi-
cados em portugués, espanhol e inglés. Foram
selecionados artigos que abordassem de forma
clara este tema, que tivessem o texto na integra
por acesso gratuito e que atendessem a proposta
do capitulo. Ao total, foram selecionados 30 ar-
tigos principais que foram citados ao decorrer
deste trabalho, conforme critérios de inclusio e
exclusdo abordados previamente.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Fisiopatologia

A doenga de Von Willebrand (DVW) ¢ um
distirbio de coagulagdo caracterizado por anor-
malidades quantitativas ou qualitativas do fator
Von Willebrand, molécula essencial que de-
sempenha um papel critico na hemostasia pri-
maria e secundaria. O fator de Von Willebrand
¢ uma glicoproteina adesiva de grande porte,
responsavel por ligar-se as plaquetas no suben-
dotélio exposto, participar da agregacdo pla-
quetaria e transportar e proteger o fator VIII da
cascata de coagulacdo, sendo que alteragdes
nessas moléculas comprometem a formagao a-
dequada de coagulos e aumentam as chances de
sangramentos excessivos. De maneira geral, a
DVW pode ser classificada em trés tipos dife-
rentes com base na mutagdo ocorrida, sendo que
os tipos um e trés correspondem a alteragdes
quantitativas parciais ou completas, enquanto o
tipo dois e suas respectivas variantes refletem
diferentes deficiéncias qualitativas (CASTA-
MAN & FEDERICI, 2016).

A variante mais comum da DVW ¢ repre-
sentada pelo tipo 1, transmitida como uma do-

enca autossomica dominante. Ela é caracteriza-
da como um defeito quantitativo parcial, que,
devido a mutagdes que afetam a expressdo ge-
nética, resulta em reducdo da secrecdo do FVW
funcionalmente normal ou em aumento da sua
depuracdo. Consequentemente, o transporte in-
tracelular das subunidades do fator de Von Wil-
lebrand fica prejudicado, € o tempo de clivagem
dos multimeros de FVW pelo ADAMTS-13 ¢
diminuido. Como resultado, a eliminagao alte-
rada desloca a distribuicdo dos multimeros no
plasma, favorecendo aqueles que sdo secreta-
dos pelas células do endotélio. Sendo assim, os
multimeros que desempenham papel importan-
te na adesdo plaquetaria estao reduzidos, contri-
buindo com sangramentos anormais, tipicos do
tipo um da DVW (BHARATI & PRASHAN-
TH, 2011).

Adentrando o tipo dois da DVW, oberva-se
uma ampla heterogeneidade de anormalidades
causais na proteina FVW. Entre suas variantes,
a DVW tipo 2B destaca-se devido sua fisiopato-
logia peculiar, caracterizada pela redugdo do
FVW plasmatico associado a aglutinagdo pla-
quetaria induzida por ristoceina, mesmo em
concentracgdes insuficientes para controles nor-
mais. De acordo com Castaman & Federici
(2016), cerca de 50% dos pacientes com essa
condi¢cdo apresentam trombocitopenia, que se
correlaciona inversamente com o aumento dos
niveis circulantes da forma ativa de VWF tipo
2B. Além disso, estudos recentes sugerem que
a 2B do VWF também pode estar associada a
producao prejudicada de plaquetas, pois uma
vez que os megacaridcitos apresentam morfolo-
gia alterada e produzem plaquetas anormais
com vida util reduzida na circulagdo. Dessa for-
ma, a trombocitopenia na DVW tipo 2B resulta-
da da combinacdo de sobrevivéncia encurtada
de plaquetas anormais e a depuragao acelerada
dos complexos VWF, afirmando, assim, que a
DVW tipo 2B ndo ¢ apenas um disturbio de pro-
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teina hemostatica plasmatica, mas também de
plaquetas (CASTAMAN & FEDERICI, 2016).

A DVW tipo 3 apresenta um amplo espec-
tro de mutacdes génicas distribuidas por todo o
gene do FVW, que resultam em pouca ou ne-
nhuma produgio da proteina. E herdada como
uma doenga que segue o padrdo autossomico
recessivo em individuos homozigotos ou hete-
reozigotos. A maioria das mutagdes associadas
a DVW tipo 3 consiste em pequenas delegdes e
inser¢des, localizadas em partes ou em todo ge-
ne do FVW. Eventualmente, também ocorrem
defeitos de splicing que alteram o quadro de lei-
tura da proteina, gerando cédons de parada pre-
maturos e, consequentemente, proteinas trunca-
das sem fun¢do. Além disso, grandes delecdes
podem impedir a sintese de RNAm, alterar o
quadro de leitura de um cdédon e interferir no
dobramento correto e na biossintese do FVW.
Esses mecanismos genéticos explicam a severi-
dade clinica observada na DVW tipo 3, caracte-
rizada por niveis muito baixos ou ausentes do
fator de Von Willebrand e sangramentos mais
graves (YADEGARI & OLDENBURG, 2020).

Classificacao
A Doenga de von Willebrand (DvW) ¢ o

disturbio hemorragico hereditario mais comum,
caracterizado por defeitos quantitativos ou qua-
litativos do fator de von Willebrand (FVW),
que comprometem a adesdo plaquetaria e a es-
tabilidade do fator VIII (SADLER et al., 1994).
Sua classificagdo baseia-se em trés tipos prin-
cipais: tipo 1, tipo 2 e tipo 3, sendo que o tipo 2
apresenta ainda subtipos especificos que refle-
tem mecanismos distintos de disfuncao.

O tipo 1 corresponde a aproximadamente
60—80% dos casos e caracteriza-se por uma re-
dugdo parcial quantitativa do FVW, mantendo
geralmente sua funcdo preservada. Clinicamen-
te, pacientes podem apresentar sangramentos
leves a moderados, como epistaxes € menorra-

gia, associados a niveis reduzidos de antigeno
do FVW (BARBOSA, 2007).

O tipo 2, por sua vez, envolve defeitos qua-
litativos do FVW. Nesse grupo, ha diferentes
subformas. O subtipo 2A ¢ marcado pela perda
de multimeros de alto peso molecular, essen-
ciais para a adesdo plaquetaria (SADLER et al.,
1994). O subtipo 2B caracteriza-se por afinida-
de aumentada do FVW pelo receptor GPIb pla-
quetario, resultando em consumo de multime-
ros e trombocitopenia (BUDDE & SCHNEPP-
ENHEIM, 2008). O subtipo 2M apresenta mul-
timeros preservados, mas com redugdo da capa-
cidade funcional de ligagdo as plaquetas, levan-
do a baixa atividade de ristocetina sem perda de
multimeros (GADISSEUR et al., 2009). Ja o
subtipo 2N (Normandy) apresenta deficiéncia
na ligagdo ao fator VIII, o que reduz sua meia-
vida plasmatica e pode simular hemofilia A le-
ve (GADISSEUR et al., 2009). Cada subtipo,
portanto, exemplifica diferentes formas de dis-
funcdo, sendo necessario correlacionar achados
laboratoriais com manifestagdes clinicas.

O tipo 3 ¢ a forma mais grave da doenga,
caracterizado por auséncia quase completa do
FVW, geralmente transmitida de forma autos-
sOmica recessiva. Pacientes com esse tipo apre-
sentam sangramentos graves desde a infancia,
incluindo hemartroses e sangramentos gastroin-
testinais recorrentes, em quadro que se asseme-
lha as hemofilias graves (FAVALORO et al.,
2020).

Exemplos clinicos ajudam a ilustrar a clas-
sificagdo: um paciente com leve reducao de FV-
W, mas fungdo relativamente preservada, en-
quadra-se no tipo 1; um individuo com ativida-
de de ligagdo a ristocetina muito reduzida, mas
niveis normais de antigeno, pode ser classifica-
do como tipo 2M; ja um paciente com niveis ex-
tremamente baixos de FVW e fator VIII desde
a infancia representa o tipo 3. Assim, a classifi-
cacdo da DvW permite compreender a hetero-
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geneidade clinica da doenca e direcionar condu-
tas terapéuticas individualizadas (FAVALORO
et al., 2020).

Manifestacoes clinicas e de imagem
A doenca de von Willebrand manifesta-se

predominantemente por sangramentos mucocu-
taneos, incluindo epistaxes recorrentes, equi-
moses faceis e sangramento gengival (WEY-
AND et al.,2021). Mulheres em idade reprodu-
tiva frequentemente apresentam menorragia
significativa, que ¢ uma das principais formas
de apresentacdo clinica e causa comum de ane-
mia por deficiéncia de ferro nesta populacao
(LAFFAN et al., 2021). Sangramentos pos-pro-
cedimento, p6s-odontoldgicos ou apo6s pequeno
trauma sdo sinais clinicos tipicos que devem le-
vantar a suspeita diagnostica, especialmente
quando ha historia familiar compativel (JA-
MES et al., 2021).

Embora o padrdo mucocutaneo seja o mais
frequente, formas mais graves (por exemplo,
VWD tipo 3 ou alguns subtipos tipo 2) podem
cursar com hemorragias musculoesqueléticas e
hemartroses, levando a dor articular e perda
funcional (CONNELL et al., 2021). Hemartro-
ses recorrentes, quando presentes, produzem al-
teragdo estrutural articular progressiva (artropa-
tia), detectavel por imagens e associada a pior
qualidade de vida (VAN LEEUWEN et al.,
2021). O sangramento gastrointestinal ¢ relati-
vamente frequente em VWD e pode ser refrata-
110 ao tratamento de reposi¢ao em casos associ-
ados a malformacdes vasculares (angiodispla-
sias) do trato digestivo (CHORNENKI et al.,
2021).

A sindrome de Heyde — caracterizada pela
triade estenose adrtica, angiodisplasia intestinal
e deficiéncia adquirida de multimérios de alto
peso molecular do VWF — ilustra a relacdo en-
tre alteracoes hemodindmicas e sangramento
digestivo em AvWS (THEIS et al., 2023).

Em pacientes com sangramento digestivo
obscuro, a investigagdo endoscopica (endosco-
pia alta, colonoscopia) e técnicas de imagem/di-
agnostico do intestino delgado (capsula endos-
copica, enteroscopia, angiografia/angiotomo-
grafia) sdo fundamentais para localizar lesdes
vasculares como angiodisplasias e lesdes de Di-
eulafoy (BIGUZZI et al., 2020). A presenca de
angiodisplasias em pacientes com VWD/AvW-
S pode reduzir a eficacia clinica do tratamento
de substituicdo de VWF e requer abordagens
endoscopicas e, por vezes, terapias adjuvantes
(farmacologicas ou intervencionistas) (CROS-
SETTE-THAMBIAH et al., 2024).

A avaliagdo por imagem das articulagdes
apos episddio de hemartrose segue principios
semelhantes aos da hemofilia: a ressonancia
magnética é sensivel na deteccdo precoce de
sangue intra articular, sinovite e alteragdes car-
tilaginosas, enquanto o ultrassom pode ser 1til
na monitorizagao e na detec¢ao de derrame arti-
cular (VAN LEEUWEN et al., 2021). Radio-
grafias simples evidenciam alteracdes cronicas
tardias da articulagdo (esclerose subcondral, re-
dugdo do espago articular) apenas em fases a-
vangadas da artropatia induzida por sangramen-
tos repetidos (VAN GALEN et al., 2017). Ca-
sos clinicos e séries recentes descrevem que a
correcdo da causa hemodinamica (por exemplo,
substituicdo valvar em estenose adrtica) pode
reduzir recidiva de sangramento por angiodis-
plasia no contexto de Heyde, demonstrando co-
mo a abordagem terapéutica pode modificar a-
chados clinicos e de imagem ao longo do tempo
(GOLTSTEIN et al., 2023).

Por fim, deve-se considerar que parametros
clinicos (escalas de sangramento) e correlagdao
com achados por imagem sdo importantes para
planejar terapias dirigidas (desmopressina, con-
centrados de VWF, antifibrinoliticos, procedi-
mentos endoscopicos), bem como para avaliar
necessidade de profilaxia em pacientes com
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eventos hemorragicos recorrentes (JAMES et
al., 2021).

Diagnostico

O diagnostico da Sindrome de von Wille-
brand (DvW) exige uma abordagem sistematica
que integre dados clinicos, laboratoriais e, em
situagdes especificas, testes terapéuticos e ge-
néticos. Representa um desafio na pratica cli-
nica, ja que os niveis plasmaticos do fator de
von Willebrand (VWF) sofrem influéncia de fa-
tores biologicos como idade, gestagdo, estresse
e grupo sanguineo, podendo gerar resultados li-
mitrofes ou falsamente normais (CONNELL et
al.,2021).

Na avaliagdo clinica, a historia hemorragica
nao pode ser ignorada; muitas vezes, ela € o pri-
meiro e mais importante indicio para suspeitar
da doenca. Episodios de epistaxe recorrente,
menorragia, sangramento excessivo apos pro-
cedimentos cirurgicos e equimoses frequentes
sdao manifestagdes tipicas da doenga. O uso de
instrumentos padronizados, como o Bleeding
Assessment Tool (ISTH-BAT), ¢ recomendado,
pois permite quantificar a gravidade e a fre-
quéncia dos episodios, aumentando a precisdao
na sele¢do de pacientes candidatos a investiga-
¢do laboratorial (CONNELL et al., 2021,
BOWMAN & JAMES, 2023).

Os exames laboratoriais iniciais incluem
hemograma, tempo de protrombina (TP) e tem-
po de tromboplastina parcial ativada (aPTT). O
aPTT costuma ser normal, mas pode prolongar-
se quando ha deficiéncia importante de FVIII.
Ensaios de fungdo plaquetaria, como o PFA-
100/200, podem sugerir disfun¢do, mas nao sao
especificos para DvW e, portanto, ndo devem
ser utilizados isoladamente para confirmar o di-
agnostico (FAVALORO, 2023; REZENDE &
FIGUEIREDO, 2021).

No painel diagnéstico especifico mostra
que a confirmagao laboratorial da DvW baseia-

se em um conjunto minimo de trés testes: a do-
sagem do antigeno de VWF (VWF:Ag), a ava-
liagdo funcional do VWF (preferencialmente
por ensaios de ligacao ao GPIb, mais reproduti-
veis que o tradicional VWF:RCo) e a atividade
do fator VIII (FVIIL:C). De acordo com as dire-
trizes internacionais, valores de VWF <0,30
Ul/mL confirmam a presenca da doenga, inde-
pendentemente de sintomas, enquanto niveis
<0,50 UI/mL associados a historia hemorragica
comprovada também sdo considerados diag-
nosticos (CONNELL et al., 2021; BOWMAN
& JAMES, 2023).

A subtipagem laboratorial ndo ¢ apenas um
detalhe burocratico; ¢ essencial para orientar o
manejo correto e garantir a escolha da melhor
terapia. O VWF:CB e a andlise de multimeros
diferenciam os tipos 2A/2B, que apresentam
perda de multimeros de alto peso molecular. O
ensaio de ligacdo do VWF ao FVIII (VWEF:F-
VIIIB) ¢ indispensavel para a identificagdo do
subtipo 2N, que pode simular hemofilia A. A
dosagem do propeptideo de VWF (VWFpp) po-
de ser utilizada para identificar fenotipos de de-
puracdo acelerada (tipo 1C) (FAVALORO,
2023; REZENDE & FIGUEIREDO, 2021).

O teste terapéutico e a genética também fa-
zem parte do processo diagnostico. O teste de
resposta a desmopressina (DDAVP) ¢ util tanto
no diagndstico quanto na defini¢do terapéutica,
sobretudo nos casos de tipo 1 e em alguns subti-
pos 2A/2M. Além de confirmar o diagnostico
em alguns casos, 0 DDA VP permite avaliar pre-
viamente a resposta terapéutica, o que auxilia
na escolha do tratamento mais seguro. No en-
tanto, esta contraindicado no tipo 2B, devido ao
risco de trombocitopenia, e € ineficaz no tipo 3
(LOPES et al., 2021). A analise genética nao ¢
mandatodria, mas pode ser indicada em casos de
davida diagnostica, aconselhamento familiar ou
para diferenciacdo de variantes especificas, co-
mo nos subtipos 2B e 2N (REZENDE & FI-
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GUEIREDO, 2021; COSTA BRITO et al.,
2022).

No diagnostico diferencial também deve ser
lembrada a forma adquirida da Sindrome de
von Willebrand, muitas vezes associada a doen-
cas linfoproliferativas, autoimunes, neoplasias
solidas e valvopatias, como a sindrome de Hey-
de. Nesses casos, a auséncia de historia familiar
¢ a identificagdo de uma doenca de base sdo
cruciais para o diagndstico correto (BRUN et
al., 2024).

Tratamento

O tratamento inicial para a Doenca de Von
Willebrand (DvW) tipo 1, tipo 2 e tipo 3, ¢
transmitir aos doentes medidas profilaticas que
incluem aconselhamento de ndo ingestao de an-
tiplaquetarios e de anti-inflamatérios nao este-
roides porque interferem na cascata de coagu-
lacdo. O tratamento terapéutico mais amplo ¢
uso de concentrado de fatores de coagulacdo
nos casos em que medida preventiva € necessa-
ria, principalmente, nos casos em que nao ha fa-
tor de Von Willbrand (FvW) e fator VIII de co-
agula¢do, no plasma do paciente, para ser esti-
mulado por medicagdes como a Desmopressina
(DDAVP), o que caracteriza a DvW tipo 3
(BELTRAN et al., 2023).

A DvW 3 ¢ o tipo mais grave na manifesta-
¢do dos sintomas, por isso a terapia de reposi-
¢do com concentrados de fator de Von Wille-
brand (FvW) purificado, isoladamente ou em
combinagdo com o fator VIII é aconselhada pa-
ra prevengao de longo prazo a fim de evitar san-
gramento nas articulagdes ou no sistema gastro-
intestinal. Porém, a preveng¢ao continua com es-
se tipo de tratamento ainda ndo se mostrou boa
para a saude de todo esse grupo especifico, € ne-
cessario ter o requisito de sangramento grave e
persistente no passado. E importante destacar
que episodios de sangramentos excessivos ndo
sdo rotineiros e que as fontes mais comuns de

sangramento na DvW sdo epistaxes, sangra-
mentos na cavidade bucal, articular, gastroin-
testinal e nas mulheres sangramento vaginal
mensal intenso (BELTRAN et al., 2023).

Outra terapia ¢ a Desmopressina (DDAVP),
um antidiurético que tem a capacidade de esti-
mular a producdo proteinas que recobrem as
plaquetas suficientemente, quando a coagula-
cao for ativada. No entanto, o uso dessa terapia
exige uma expressdo minima dos fatores de co-
agulacdo, pelo doente, para que a profilaxia,
com a intencao de reduzir a perda de sangue du-
rante operagdes cirurgicas menores, por exem-
plo, seja efetiva. A evidéncia € que a terapéutica
para a DvW tipo 1 ¢ a DDAVP e se percebeu
que pacientes que receberam dose mais alta
sangraram seis vezes menos durante a cirurgia,
quando comparados com pacientes que recebe-
ram dose mais baixa (BELTRAN et al., 2023).
O estabelecimento de um padrdo de doses ¢
controverso, considerando que a resposta ao
medicamento diminui depois de 3 a 4 dias de
reposicao, o que pode limitar seu uso em cirur-
gias de grande risco de sangramento (MIES-
BACH, 2020). Contatou-se ainda que ha um en-
curtamento no tempo de coagulacdo quando a
DDAVP ¢ associada ao tromboxano, pois este
consegue manter por mais tempo o codgulo vi-
avel, apesar desse antifibrinolitico ndo alterar a
concentracdo de fatores de coagulacao (BEL-
TRAN et al., 2023).

O tratamento da DvW centra-se na reposi-
¢ao do FvW ausente no caso da DvW tipo 3 e
reposicao do FvW deficitario no tipo 1. No caso
da DvW tipo 2B, entretanto, € necessario a su-
bstituicao do FvW defeituoso, por tanto, a DD-
AVP ¢ contraindicada, uma vez que estimula o
aumento na quantidade de FvW com formato
alterado que desequilibra a hemostasia prima-
ria. Assim, a terapia de sangramento e a profila-
xia cirirgica para esse tipo 2B € a terapia de re-
posi¢ao com concentrado de fator de coagula-
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¢do. Os outros tipos de DvW que envolvem a
qualidade do FvW que sdo DvW tipo 2A, 2M e
2N, precisam avaliar a responsividade a DD-
AVP, o nivel plasmatico minimo de FvW ¢ a
situagdo clinica de cada paciente, para definir se
a monoterapia com a DDAVP ¢ uma profilaxia
segura (LOPES et al., 2024).

CONCLUSAO

A Sindrome de von Willebrand ¢ uma doen-
¢a hematoldgica que se destaca como a coagu-
lopatia hereditaria de maior prevaléncia; ¢ ca-
racterizada por apresentacdes clinicas heterogé-
neas que variam desde sangramentos leves até

episodios graves. O diagndstico precoce € a
adequada classificacdo sdo essenciais para defi-
nir 0 manejo terapéutico, que deve ser individu-
alizado de acordo com o subtipo e a gravidade
da doenca. As principais opgdes terapéuticas in-
cluem desmopressina, concentrados de fator de
von Willebrand, fator VIII e antifibrinoliticos,
adaptadas ao contexto clinico de cada paciente.
A padronizagdo de protocolos diagnosticos, ali-
ada ao acompanhamento continuo, ¢ fundamen-
tal para reduzir complicagdes, otimizar o prog-
noéstico e melhorar a qualidade de vida dos pa-
cientes.
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