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SINAIS E SINTOMAS NA DOENGCA DE von WILLEBRAND TIPO 1 (dvW1). Daniela Pochmann, Camila
248 Kehl Sommer, Rivo R. Fischer (Laboratério de Hemostasia, Departamento de Genética, UFRGS)
O diagnéstico da dvW1, doenca hemorragica autossomica dominante com penetrancia incompleta e expressividade

variavel, baseia-se em exames laboratoriais e nos sinais e sintomas. Nas formas atipicas, ndo ha boa correlagéo entre exames e 0s
sinais e sintomas. Para diagndstico destas, visou-se estabelecer um padréo caracteristico de dvW1 quanto a 22 sinais e sintomas,
comparando 69 individuos (C1) normais quanto a doengas hemorragicas e ao antigeno do fator von Willebrand (VWWFAg) com 71
individuos (C2) sintomaticos, com niveis subnormais de VWFAg e diagnostico de dvW1. C1 e C2 foram submetidos a analise
discriminante (AD) pelo programa NCSS. Em ordem decrescente de significancia, foram discriminantes as variaveis: recorréncia
familiar, idade no 1° sintoma, equimoses/hematomas, cirurgias/suturas, idade, sexo, cortes/ferimentos superficiais e uso de
transfusGes. A AD classificou corretamente todos os individuos C1 e 67 dos C2. Um grupo (D), de 442 consangiineos de
suspeitos de dvW1 atipica foi submetido & AD, que classificou 112 individuos (D1) como assintomaticos e 330 (D2) como dvW1.
Independentemente da AD, em C1 as hemorragias mais frequentes foram: epistaxes e gengivorragias (37%), as de
partos/abortamentos (22%) e equimoses/hematomas (20%). Em C2: equimoses/hematomas (80%), epistaxes (68%),
cortes/ferimentos (65%), partos/abortamentos (63%), exodontias e gengivorragias (54%); nenhum dos demais sintomas tinha
freqliéncia inferior a 13%. Os sintomas de D2 assemelhavam-se aos de C2 e os de D1 eram intermediarios a C1 e C2. Logo, 0
padrdo de sintomas relevante para AD difere do obtido a partir das freqiiéncias de sintomas. A dependéncia de idade, sexo e
circunstancias, de varios dos sinais e sintomas discriminatorios, dificulta a aplicagdo da AD a totalidade dos casos suspeitos.
(PROPESQ-UFRGS, FAPERGS, PRONEX, FINEP)
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