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HEMOSTASIA

Fendmeno fisiolégico dindmico, com a fungdo de manter o sangue
fluindo no interior do vaso, bem como impedir sua saida.

Fungdes:
Protecéo do endotélio, fagocitose, coagulagdo sanguinea, adeséo,
agregag&o.

Formagéo das plaquetas:

Stem cell
Trombopoietina
Megacariécito (MO)
Fragmentos no citoplasma
Libera + 200 mil plaquetas

2/3 circulagdo sanguinea 1/3 bago

PARTICIPANTES BASICOS DA HEMOSTASIA, i
COAGULACAO E FIBRINOLISE MECANISMO DA HEMOSTASIA PRIMARIA

Envolve a interagdo das plaquetas com componentes do endotélio
- . . vascular e com proteinas plasmaéticas como o fator de von
Lesdo Vascular = Células Endoteliais Willebrand.

i

Hemostasia primaria =) Plaquetas

g

Coagulacao = Fatores da coagulagéo

OO

Fibrindlise = Enzimas OO ‘

] SISTEMA DE COAGULACAO
MECANISMO DA HEMOSTASIA PRIMARIA Via Extrinseca
!

. . Dano tecidual
Vialntrinseca
Ativacéo por contato

Xl = Xlla Fator tecidual

Xl = Xla VIl fator tissular

IX = IXa +VIIl + Ca* + PF; + Fator X + Vlla

Viacomum =) Xa,V, PF; Ca**

Protombina(ll) ~ Trombina (lla)

Lo . pdll} Estimula fator
Fibrinogénio (I) Fibrina(la) ==—=> Xllla == estabilizador
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EXAMES LABORATORIAIS

TAP (tempo de atividade da protrombina)

KPTT / TTPa (tempo de tromboplastina parcial
ativada)

TT (tempo de trombina)

TC (tempo de coagulagéo)
TS (tempo de sangramento)
Dimero D

Fibrinogénio

TAP

Avalia a via extrinseca da coagulagéo, prolongando-se nas
deficiéncias seletivas ou conjuntas dos fatores II, V, VIl e X;
Como os 4 fatores sédo sintetizados no figado e trés dos quais
sdo vitamina K dependentes (ll, VII e X), o TAP é utilizado
mais comumente no monitoramento da terapia anticoagulante
oral (warfarina), doengas hepaticas, deficiéncia de vitamina K,
CIVD e deficiéncia dos fatores VII, V, X ou protrombina.

KPTT ou TTPa
Avalia a via intrinseca da coagulagé&o;

E indicado nos casos onde ha tendéncia a hemorragia, antes
de intervenges cirdrgicas e no controle de terapéutica
anticoagulante pela heparina.

Tempo de trombina
Avalia a via comum da coagulagéo;

Anormalidades que afetam essa etapa da coagulagéo
incluem alteragGes quantitativas e qualitativas do fibrinogénio,
aumento da atividade fibrinolitica causando variagcées nos
Produtos de Degradagéo da Fibrina (PDF) e interferéncias na
polimerizagéo do fibrinogénio.

O TT também é sensivel a heparina e a outras antitrombinas
circulantes.

TC

E um teste de baixa sensibilidade e de reprodutibilidade muito
variavel, sendo afetado principalmente por alteracdes da via
intrinseca, do fibrinogénio e fibrina;

Pode estar elevado em terapia com heparina.

TS

Avalia a via intrinseca da coagulagéo, porém, possui pouca
sensibilidade.

E um indicador de alteragBes numéricas (quantitativas) e
funcionais (qualitativas) das plaquetas.

Dimero D
E o produto de degradag&o da fibrina pela plasmina.
Sua determinagao é util no diagnéstico de trombose venosa
profunda (TVP) e do tromboembolismo pulmonar (TEP).
Niveis elevados s&o encontrados nas seguintes situagdes:
IAM, sepses, neoplasias, poés-operatérios (até uma semana),
CIVD, anemia falciforme, IC e pneumonias.

Fibrinogénio

E uma glicoproteina sintetizada no figado e esta envolvida na
etapa final da coagulagéo, que consiste na sua conversdo em
fibrina, sob a acédo da trombina.

: afibrinogenemia hereditaria, CIVD, fibrinélise e doenca
hepatica.

: estados inflamatérios agudos, gravidez, uso de
contraceptivos orais estrégenos e andrégenos.

COAGULOPATIAS

Defeitos da Hemostasia primaria
Trombocitopenias

Purpuras

Defeitos funcionais das plaquetas

Hemostasia secundéria

Coagulopatia hereditaria [Hemofilia A e B, Doenca
de Von Willebrand];

Coagulopatia adquirida [Hepatopatias, Deficiéncia
de vitamina K, CIVD]

TROMBOCITOPENIAS

Contagem de plaquetas abaixo de 150.000/uL;

As manifestacgdes clinicas mais comuns séo as
petéquias, equimoses e sangramento de mucosas.

S&o vérias as causas:

Leucemia

Reducéo de vitamina B12 ou folato
Purpura trombocitopénica auto-imune
Farmacos (aspirina)

CIVD

Insuficiéncia hepética
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PURPURAS

Purpura trombocitopenica idiopatica
Producéo de auto-anticorpos dirigidos contra
proteinas da membrana plaquetaria.

Quadro clinico: sangramento cutaneo abrupto com
petéquias e equimoses.

Purpura trombocitopenica trombética

E causada pela ocluséo difusa das arteriolas e
capilares da microcirculagéo, levando a isquemia
dos tecidos.

Aocluséo é causada por microtrombos formados
apbs a agregacdo plaquetaria vascular.

DEFEITOS FUNCIONAIS DAS PALQUETAS

Aplagueta, apesar de ser um fragmento
citoplasmatico do megacariécito, € uma célula
muito ativa, com complexas reag8es envolvidas em
sua ativacdo, que a torna suceptivel a varios
defeitos congénitos ou adquiridos que podem
determinar alteracdes da funcéo plaquetaria e o
consequente quadro clinico de purpura.

Hemofilia

Ahemofilia € uma doenca hemorragica hereditaria, decorrentes da
deficiéncia quantitativa ou defeitos moleculares de um dos fatores
da coagulagao.

AhemofiliaA (hemofilia classica), que compreende 80 % de todos
os casos, € um déficit do fator da coagulagéo VIII. A hemofiliaB
(doenca de Christmas) é um déficit do fator de coagulagéo IX. Os
padrdes de hemorragia e as consequéncias destes tipos de
hemofilia séo semelhantes. Ambos séo herdados da mae (heranca
ligada ao sexo0), mas afetam quase exclusivamente os homens.
Ahemofilia C é determinada por gene autosémico dominante néo
relacionado com o sexo e caracteriza-se pela auséncia de um fator
denominado PTA ou fator XI.

Diagnéstico
Dentre as provas de triagem apenas o TTPa esta prolongado;
Dosagens do respectivo fatores de coagulagao;

No caso de deficiéncia do fator VIII deve-se procurar diferenciar a
doenga da doenca de Von Willebrand.

Doenga de Von Willebrand

Adoenca de Von Willebrand é uma deficiéncia ou anomalia
hereditaria do fator Von Willebrand do sangue, uma proteina
que afeta a fungédo das plaquetas.

O FVW tem duas fungbes principais: (1) ligar-se ao colageno
presente no subendotélio e nas plaquetas, promovendo a
formagéo do tamp&o plaquetario no local da lesdo endotelial;
e (2) ligar e transportar o fator VIII (FVII), protegendo-o da
degradagéo proteolitica no plasma.

O fator VIII encontra-se no plasma, nas plaquetas e nas
paredes dos vasos sanguineos. Quando falta ou é defeituoso,
o primeiro passo da coagulagdo, (adeséo das plaquetas a
parede do vaso onde se produziu a lesdo), ndo se realiza. Por
conseguinte, a hemorragia ndo é parada a tempo.

Hepatopatias

Os pacientes com doenca hepatica apresentam inimeras
anormalidades da coagulagéo que predisp6e ao
sangramento. Os hepatécitos sintetizam os fatores da
coagulacgéo |, I, V, VILVIIL, 1X, X, XI, XII, e XIll; cininogénio de
alto peso molecular, pré-calicreina, inibidores da coagulagéo
(Proteina C, S e antitrombinalll); o plasminogénio e seu
inibidor alfa-2-antiplasmina. Com a evolucéo da doenca
hepética o paciente pode apresentar deficiéncia de alguns ou
de todos estes fatores, além disto, € comum a
trombocitopenia, sobretudo quando ha esplenomegalia.

O prolongamento do TP é a primeira anormalidade
observada; entretanto a medida que a doenga evolui, 0 TTPA,
o TT, os niveis de fibrinogénio e a contagem de plaquetas
tornam-se anormais.

Deficiéncia de Vitamina K

A Vitamina K é importante na sintese das proteinas de
coagulagdo Vitamina K-dependentes: os fatores Il, VII,
IX, e X e também as proteinas C e S.

As duas principais fontes de vitamina K consistem na
ingestéo da vitamina e sua sintese pela flora bacteriana
intestinal.

A deficiéncia de vitamina K pode ser evidenciada pelo
prolongamento do TP e, algumas vezes, pelo TTPA. O
TP é mais sensivel que o TTPA, visto que o fator VII, o
Unico dos fatores vitamina K-dependentes que se
encontra na via extrinseca da coagulagéo, € a mais labil
dessas proteinas.
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Coagulagéo Intravascular Disceminada

A coagulacéo intravascular disseminada
(coagulopatia de consumo) é uma doenga na qual
diminutos coagulos de sangue se disseminam na
corrente sanguinea, obstruindo os pequenos vasos
do sangue e consumindo os fatores da coagulacéo
necessarios para controlar a hemorragia.

Esta doenca comega com uma coagulacio
excessiva habitualmente estimulada pela presenca
de uma substancia téxica no sangue. A medida que
se utilizam (consomem) os fatores da coagulacéo,
verifica-se a hemorragia excessiva.

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Heparina

Aheparina é um ativador da enzima sanguinea
antitrombina Ill. Esta inibe varios fatores da
coagulacao (I, IX e X) e mais significativamente a
trombina, que forma o trombo de fibrina.
Aheparina se liga a varios fatores de coagulagéo
da via intrinseca da cascata, levando a uma
diminuicdo da formag&o de fibrina. Também se liga
a plaguetas em exposicdo prolongada

Pode causar plaguetopenia (1-3%) em pacientes
que recebem esta droga por mais de uma semana.
O uso de heparinas de baixo peso molecular reduz
o risco do desenvolvimento da plaquetopenia.

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Varfarina

Sua agéo é decorrente da inibigédo da sintese dos
fatores da coagulagdo vitamina K-dependente (Il,
VII, IX e X), além de duas outras proteinas
anticoagulantes naturais (proteina C e S).

Aintensidade os efeitos da Varfarina na sintese
dos fatores de coagulac&o difere entre os
pacientes. Por conta disso uma monitorizacao
eficaz é necessaria.

O teste utilizado para monitorizagdo da terapia é o
tempo de protrombina (TP), que das seis vitamina
K-dependentes testa apenas trés (Il, VIl e X).
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