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Resumo: Introducéo: A Sindrome de Bernard-Soulier € uma desordem hereditéria rara, autossdmica
recessiva, caracterizada por plaquetas gigantes, trombocitopenia e reducdo ou auséncia de
interacOes plaguetérias, levando a um quadro clinico de sangramento mucocutaneo. Descrigdo do
Caso: Paciente masculino, 6 anos, apresenta quadro de epistaxe associado a hematémese e sinais
de choque hipovolémico. Ao laboratério: hemoglobina (Hb) 6,3, hematdcerito (Ht) 20, leucdcitos
13.000, segmentados 8.840, plaguetas 25.300, tempo de protrombrina (TP) 13,3, INR 1,21,
KPTT 18,9. Recebeu 200mL de concentrado de hemacias e 2 unidades de plaguetas. ApOs
melhora laboratorial e do quadro, paciente teve alta, contudo retornou apds uma semana devido a
epistaxe e hematémese, conduta: transfusdo de plaquetas e hemécias (plaguetas 31.400, TP 14,3,
KPTT 22, Hb 4,1) Discussdo: Na Sindrome de Bernard-Soulier ha reducdo ou auséncia de
interacbes plaguetarias induzidas pelo fator de Von Willebrand devido a anormalidades de
glicoproteinas do complexo Ib-IX-V na superficie das plaguetas. Essa deficiéncia ocasiona
sangramentos mucocutaneos, como epistaxe recorrente, sangramento gengival, menorragia em
meninas, petéquias, hematémese. O diagndstico é baseado no quadro clinico e exames
laboratoriais, 0s quais apresentam plaquetopenia, plaguetas maiores ao microscopio, tempo de
sangramento prolongado, defeito ou auséncia do complexo de glicoproteina Ib, auséncia de
agregacdo pela ristocetina e atividade normal de fator VIII e de Von Willebrand. O tratamento
consiste em manter ou restaurar o equilibrio hemodinamico. Conclusdo: A Sindrome de Bernard-
Soulier, apesar de ser rara, sempre deve ser lembrada na presenca de sangramento de dificil
controle ou repetitivo. O tratamento visa estabelecer o equilibrio hemodin@mico, a fim de que o
paciente ndo apresente outros sangramentos.
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