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RESUMO

A sindrome de Bernard-Soulier ¢ uma doenca hereditaria rara, caracterizada por trombocitopenia,
presenca de plaquetas extremamente grandes e tempo de sangramento prolongado. Objetivo: O
presente trabalho tem como objetivo apresentar uma alternativa de manejo de procedimentos
odontologicos cirdrgicos em uma paciente do género feminino, faioderma, 27 anos de idade,
portadora da Sindrome de Bernard-Soulier. Descri¢do do Caso: A analise clinica e anamnese, esta
referiu histdrico de pericoronarite recorrente associada as unidades 38 e 48, além de historico de
hemorragias associadas a menstruacdo. Ao exame de imagem, observou-se unidades dentarias
inclusas e impactadas. O plano de tratamento incluiu exodontia dos elementos 18, 28, 38 e 48 sob
anestesia geral, transfusdo de concentrados de plaquetas (01U aférese ou 07U pool) duas horas
antes da cirurgia, reserva de plasma fresco congelado se sangramento no transoperatério, além de
reserva de concentrado de hemacias, de acordo as orientacdes prescritas pela hematologista. No
momento, em acompanhamento de sete meses de pds-operatorio, esta evolui sem sinais e sintomas
de disturbios de coagulacdo associados as exodontias. Concluséo: Destarte, é imprescindivel que
os profissionais da Odontologia estejam cientes, sobretudo, das estratégias de manejo
multidisciplinar deste grupo de doentes, a fim de minimizar as complicacGes pds-operatorias.

Palavras-chave: Assisténcia perioperatoria, Cirurgia Bucal, Sindrome de Bernard-Soulier.

1 INTRODUCAO

A sindrome de Bernard-Soulier (BSS), também conhecida como distrofia trombocitica
hemorrégica, é uma doenca que esta associada a uma herancga autossémica recessiva, caracterizada
pela presenca de plaquetas extremamente grandes e tempo de sangramento prolongado®. Esta
sindrome foi descrita pela primeira vez em 1948 por Bernard e Soulier, onde eles relatam o caso
de um paciente, do género masculino, que acabou morrendo aos 28 anos de idade devido a uma
hemorragia intracraniana, apds uma briga2.

Esta sindrome é herdada de maneira autossémica recessiva, relatada em individuos cujos
pais sdo parentes proximos, e esta agrupada com outros disturbios associados a grandes plaquetas,
tais como na Sindrome Velocardiofacial, Sindrome da Plaqueta Cinzenta, Anomalia de May-
Hegglin, Sindrome de Sebastian e Sindrome de Epstein®=,

Macrotrombocitopenia e aumento do tempo de sangramento sdo as duas principais

caracteristicas desta sindrome®. As manifestacdes clinicas, geralmente, incluem purpura, tendéncia
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ao sangramento espontaneo, epistaxe, menorragia, sangramento gengival e hemorragia apos
exodontias. Episodios de sangramento estao associados, principalmente, a trauma e procedimentos
cirirgicos®.

Em pacientes com distdrbios hemorragios, a extracdo dentaria de rotina pode provocar
complicacBes com risco de risco iminente a vidaz. Assim, enquanto nos disturbios congénitos
associados a disfuncéo plaquetaria, as terapias mais frequentemente empregadas neste grupo de
pacientes sdo as transfusdes de plaquetas em casos mais graves, e a utilizacdo de desmopressina
e/ou drogas antifibrinoliticas em casos leves. Por vezes, é necessaria a aplicacdo de fatores e
terapias alternativas, tanto na preparagdo prévia do tratamento do paciente, como nas terapias de
resgate ap0s um sangramento intenso ou prolongado, a exemplo da reserva de plasma fresco
congelado se sangramento no trans-operatorio® °,

O presente trabalno tem como objetivo apresentar uma alternativa de manejo de
procedimentos odontoldgicos cirdrgicos em uma paciente do género feminino, portadora da

Sindrome de Bernard-Soulier.

2 RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, faioderma, 27 anos de idade, compareceu ao ambulatorio de
Cirurgia e Traumatologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia da Universidade Federal
da Bahia — Salvador/BA devido a queixas algicas nas regides de terceiros molares inferiores
(Figura 1).

Figura 1 - Vista Frontal
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A analise clinica e anamnese, esta referiu historico de pericoronarite recorrente associada
as unidades 38 e 48, além de histérico de hemorragias associadas ao periodo menstrual. A partir
das informacdes colhidas, solicitou-se exames laboratoriais cujos resultados apresentaram-se
dentro dos padrdes de normalidade (Leucograma: 7190/mm3; Hemacias: 12,4 milhdes;
Hematdcrito: 37,9%; Plaquetas: 329/mm3). Em funcédo da incompatibilidade dos achados clinicos
e complementares, solicitou-se avaliagdo com a hematologista. Esta atestou o diagnostico de
sindrome de Bernard-Soulier por deficiéncia qualitativa das plaquetas. Ao exame de imagem,
observou-se unidades dentarias inclusas e impactadas (38 e 48 em posicéo 2B de Pell e Gregory),

mesioanguladas (Figura 2).

Figura 2 - Radiografia panorémica pré-operatoria.
——— T *‘ ‘w -
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O plano de tratamento incluiu exodontia dos elementos 18, 28, 38 e 48 sob anestesia geral,
transfusdo de concentrados de plaquetas (01U aférese ou 07U pool) duas horas antes da cirurgia,
reserva de plasma fresco congelado se sangramento no transoperatorio, além de reserva de
concentrado de hemacias, de acordo as orientagdes prescritas pela hematologista. Durante o ato
cirurgico, a paciente supracitada ndo apresentou sangramentos anormais e evolui sem hemorragia
no poés-operatorio imediato/mediato. No momento, em acompanhamento de sete meses pos-
operatorios, esta evolui sem sinais e sintomas de distdrbios de coagulacdo associados as

exodontias.

International Seven Journal of Health, Sdo José dos Pinhais, v.2, n.2. p. 110-115, Mar./Apr. 2023

113



v

INTERNATIONAL SEVEN JOURNAL
OF

ISSN: 2764-9415

3 DISCUSSAO

A sindrome de Bernard-Soulier caracteriza-se por um raro distarbio plaquetario.
Erroneamente é mais diagnosticada como trombocitopenia imune, o que leva a intervencdes
desnecessarias, como esplenectomia®’. Sua prevaléncia, segundo a literatura, pode estimar-se em
menos de 1 em 1 milhdo®. Esta envolve um defeito bioquimico que propde baixa ou nenhuma
quantidade do complexo Glicoproteina Ib-1X-V®. Este complexo possui duas fungdes importantes,
como mediar a adesdo a parede dos vasos sanguineos e facilitar a capacidade de ativacdo
plaquetéria da trombina em niveis mais inferiores, o que explica 0 maior tempo de sangramento
observado em pacientes portadores de BSS, condigdo que corrobora o presente relato®’.

Dentre as manifestacdes clinicas da BSS, incluem sangramento mucocutaneo, observado
mais comumente durante a primeira infancia, sangramento gengival, epistaxe e sangramento
menstrual intenso sdo apresentacdes comuns®. O impacto em mulheres pode ser mais grave devido
a manifestacdes ginecoldgicas e obstétricas®. A menorragia € variavel em mulheres na pré-
menopausa e, em certos casos, pode ser controlada através de contraceptivos orais. A orientacdo
sobre a imprescindibilidade em evitar qualquer tipo de trauma ou medicamento antiplaquetario é
indispensavel*®.

Havendo suspeita de deficiéncia de plaquetas ou outras discrasias hemorragicas, € indicado
o encaminhamento imediato para avaliacdo hematoldgica, tal como neste caso®. O manejo deste
grupo de pacientes deve considerar a gravidade da doenca, a invasividade do procedimento
odontoldgico planejado, a experiéncia do profissional responsavel pelo tratamentol®. Ademais,
estes requerem cuidados locais e sistémicos gerenciados em conjunto com o hematologista
responsavel, impreterivelmente em ambiente hospitalar®58,

Devido a raridade do distrbio, ndo existem protocolos bem definidos para o tratamento®°,
Entretanto, tem sido utilizados para profilaxia nos pacientes com BSS terapias antifibrinoliticos,
transfusdes de plaquetas e terapia hormonal, sendo esse Gltimo em mulheres®. Neste artigo,
apresenta-se uma alternativa de manejo satisfatoria, através de transfusdo de plaquetas e medidas

locais em funcdo do ato cirdrgico.

4 CONSIDERACOES FINAIS

Destarte, é imprescindivel que os CirurgiGes-Dentistas estejam cientes, sobretudo, das
estratégias de manejo multidisciplinar deste grupo de doentes, a fim de minimizar as complicagdes
poOs-operatdrias e facilitar o tratamento de pacientes portadores desta sindrome hemorragica rara,

mas de risco iminente a vida.
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