Antige Orniginal

COMPLICACOES DO PARTO E RESULTADOS PERINATAIS EM GESTANTES
PORTADORAS DA DOENCA DE VON WILLEBRAND

RosELI MIEKO YAMAMOTO NOMURA*, ANA MARIA KONDO IGAI, MARCELO ZUGAIB

Trabalho realizado pelo Departamento de Obstetricia e Ginecologia da Faculdade de Medicina da Universidade de Séo Paulo — USP, Séo Paulo, SP

*Correspondéncia:

Rua General Canavarro,
280 - Bairro Campestre
CEP 09070440 - Santo

RESUMO

OgjeTivo. Analisar as complicacdes maternas associadas ao parto e puerpério, bem como os resultados perinatais, em
gestantes portadoras da doenca de von Willebrand.

Meropos. Foram analisados os prontudrios de todas as gestantes com diagndstico de doenca de von Willebrand, cujo parto
foi realizado nesta instituicio no perfodo compreendido entre marco de 2001 e agosto de 2007. Foram investigadas
caracteristicas relativas a via de parto, incidéncia de complicagdes hemorragicas no parto e no puerpério imediato, perfil dos
exames laboratoriais maternos e resultados perinatais. As variaveis foram estudadas descritivamente, calculando-se freqlién-
cias absolutas e relativas, médias, medianas e desvios padréo.

ResuLTADOS. Foram revisadas |3 gestacdes em oito pacientes portadoras da doenca. No periodo ocorreram 13.037 partos na
instituicdo, perfazendo incidéncia de 0,1%. Seis pacientes (75%) apresentavam o tipo | da doenga, e duas (25%) o tipo 2. No
terceiro trimestre, a média da atividade do fator Vllic foi de 98,5%. A cesdrea foi realizada em nove casos (69%), cuja anestesia
foi do tipo raquidiana em sete casos. Como complicagdo do parto, um caso evoluiu com descolamento prematuro da placenta
e foi realizada a cesdrea. Um caso apresentou sangramento no primeiro pds-parto, necessitando reposicao do fator VIII. Em dois
casos foi realizada a reposicao profildtica do fator VIl antes da cesdrea. A restricio do crescimento fetal ocorreu em cinco casos
(38,5%). O peso dos RNs apresentou média de 2676 gramas e um caso (7,8%) apresentou Apgar de 1° minuto inferior a sete.
Conctusao. O parto em gestantes com diagndstico de doenca de von Willebrand tem evolugéo favoravel quando cuidados
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INTRODUCAO

Adoenca de von Willebrand é um distUrbio genético que resulta da
deficiéncia quantitativa ou disfuncdo do fator de von Willebrand, uma
glicoproteina necessaria para a adesdo plaquetaria ao endotélio lesado
e também para a preservacéo do fator VIII na circulagdo. A prevaléncia
da doenca na populagio geral, analisada com base na identificacdo de
pessoas com sintomas de sangramento, baixas concentragdes do fator
de Von Willebrand e histéria familiar positiva, tem sido relatada entre
0,6% e 1,3%." A doenca foi descrita inicialmente em 1926 pelo
pediatra Erik von Willebrand, que observou casos com manifestacbes
hemorragicas envolvendo superficies de mucosas, ao contrario do que
ocorria na hemofilia que envolvia as articulagoes?.

O fator VIl circula no plasma na forma de um complexo formado
pela porcao Vllic ligada a grandes polimeros conhecidos como fator de
von Willebrand, e uma fracdo menor, denominada antigeno, relacio-
nado ao fator VI (VIIl Ag). O fator de von Willebrand é sintetizado pelas
plaquetas e pelo endotélio vascular, e atua como carreador do fator
Vllle, sintetizado no figado, que desempenha importante papel na
adesdo plaquetdria e na formacdo do codgulo primario.

A doenca pode ser classificada em trés tipos: tipo | € a forma mais
comum, ocorre em 60% a 80% dos casos, é doenca hereditaria
autossdmica dominante e caracteriza-se por apresentar deficiéncia
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sdo tomados procurando oferecer assisténcia especifica. O crescimento fetal deve ser monitorizado nessas gestantes.

Uniermos: Doenca de von Willebrand. Parto. Cesarea. Hemorragia pds-parto. Gestago. Assisténcia perinatal.

quantitativa do fator de von Willebrand; tipo 2, caracterizada pelo
defeito qualitativo do fator, ocorre em 0% a 30%, e cursa com
auséncia dos grandes polimeros somente no plasma (tipo 2b) ou no
plasma e nas plaquetas (tipo 2a); e, tipo 3, de maior gravidade, ocorre
em menos de 1% dos casos, cursa com auséncia do fator e tem
comportamento clinico semelhante a hemofilia A%,

Nos Estados Unidos, a prevaléncia da doenga de von Willebrand na
gestacdo € de 1:4.000 partos’. Nesse estudo, os autores relatam
elevada mortalidade materna em mulheres com a doenca (0, 12%). Em
estudo realizado em Belgrado (Sérvia e Montenegro), trés a quatro
gestantes a cada cinco mil partos sdo portadoras da doenca’.

A gestante portadora da doenca de von Willebrand deve ser
aconselhada antes da concepcdo quanto aos riscos de sangramento
durante a gestacdo e no pos-parto. Na gravidez, os niveis do fator de
von Willebrand aumentam®, geralmente mantendo valores dentro do
limite da normalidade (acima de 50 Ul/dL), o que torna relativamente
seguro o seguimento no pré-natal’®, No final do terceiro trimestre, a
gestante passa a apresentar supressdo na atividade fibrinolitica e os
fatores de coagulagdo tendem a aumentar, em especial o fibrinogénio,
0 que resulta em estado de hipercoagulabilidade e melhora na atividade
do fator VIII nas portadoras da doenca.

Entretanto, problemas relacionados a quadros hemorragicos sdo
descritos na gravidez, parto e puerpério de mulheres portadoras da
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doenga”'®!'. O sangramento excessivo durante o parto tem sido objeto
de preocupagdo, pois a doenca de Von Willebrand favorece o
sangramento prolongado apds cirurgias. A hemorragia primaria no pds-
parto (puerpério imediato) é relatada em 59% dos casos, em estudo que
analisa 102 gravidezes em portadoras da doenca vs 21% no grupo
controle'2, Apds o parto, a mulher retorna ao estado pré-gravidico e os
problemas da coagulacdo podem se manifestar no puerpério. As mulhe-
res com a doenca de von Willebrand apresentam, com maior freqliéncia,
loquiagdo com sangramento prolongado no puerpério. A hemorragia
secundaria pds-parto (no puerpério tardio) é descrita como complicagio
freqUente, ocorrendo em 20% a 30 % destas mulheres'*'*",

Poucos estudos da literatura abordam, com detalhes, os resultados
perinatais em gestacdes de mulheres portadoras da doenca de von
Willebrand. Alguns estudos relatam complicagbes hemorragicas no
recém-nascido, quando este é também portador da doenga”®'. Os
avancos na area de perinatologia, com melhor atendimento aos recém-
nascidos prematuros e de baixo peso, tém proporcionado melhor
assisténcia neonatal imediata e perinatal, o que pode contribuir para a
obtencdo de melhores resultados perinatais na atualidade. Entretanto,
pouco tem sido abordado sobre o crescimento fetal e as condicdes do
recém-nascido nessas gestacoes.

Os objetivos deste estudo consistem em analisar as complicagdes
associadas ao parto, em gestantes portadoras da doenca de von
Willebrand, com énfase na via de parto, na ocorréncia de complicacdes
hemorragicas, tanto no momento do parto como no puerpério. A
investigacao de fatores associados aos resultados perinatais também é
aspecto relevante, objeto do presente estudo.

METopos

Este trabalho foi desenvolvido na Clinica Obstétrica do Hospital das
Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo
(HCFMUSP). A populagéo incluiu gestantes com diagnéstico de doenca
de von Willebrand, acompanhadas no setor de Hemopatias e Gravidez
do ambulatorio de pré-natal, no perfodo compreendido entre marco
de 2001 e agosto de 2007.

Este estudo € do tipo retrospectivo, transversal e descritivo. O projeto
de pesquisa foi aprovado pela comissao de ética em pesquisa do HCFMUSP
(Comissdo de Etica de Andlise de Projetos de Pesquisa — CAPPesq) .

Foram adotados os seguintes critérios de inclusdo: diagndstico de
doenca de von Willebrand prévio a gravidez e parto realizado na
instituicdo. As mulheres portadoras da doenca de von Willebrand, por
ser afec¢do de manifestacio precoce na vida, quando atingem idade
reprodutiva ja apresentam o diagnostico estabelecido. A histéria clinica
com relatos de menorragia, hematomas e problemas de coagulagao'”
sugerem o diagndstico que foi confirmado previamente ao parto.

As pacientes foram selecionadas e os dados coletados inclufram
informacdes obtidas por meio de consulta aos prontuarios médicos e
livros de registro de partos, arquivados na Secao de Arquivo Médico da
instituicdo, bem como informacdes obtidas a partir da consulta do
banco de dados informatizado da Clinica Obstétrica HCFMUSP.

Um banco de dados informatizado € utilizado na Clinica Obstétrica
HCFMUSP desde 1° de margo de 2001 e permite a coleta dos dados
de todas as pacientes internadas, bem como os dados relacionados ao
parto ou outros procedimentos cirlrgicos realizados no centro
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obstétrico. Este banco de dados armazena informagdes de cadastro das
pacientes e os dados clinicos da parturiente e do recém-nascido. Os
diagndsticos clinicos e obstétricos de todas as pacientes internadas
estdo armazenados, bem como as indicagdes para a realizagdo dos
procedimentos cirlrgicos.

As gestantes foram acompanhadas no pré-natal especializado da
instituicdo até o final da gravidez. De acordo com a rotina assistencial da
Clinica Obstétrica, o parto é evento geralmente programado, em que
é permitido o parto vaginal, na auséncia de contra-indicagbes obsté-
tricas, para os casos leves da doenca de von Willebrand, geralmente do
tipo | ou 2. Nos casos de maior gravidade, ou com risco de comprome-
timento fetal, a cesdrea € a via de parto de escolha. No dia do parto,
conforme a conduta assistencial, programou-se a reserva de fator VIII,
para reposicio caso demonstrasse ser clinicamente necessario. A
técnica anestésica adotada foi aquela que o anestesiologista considerou
como mais apropriada para cada paciente, considerando-se a doenca,
as condicdes clinicas e laboratoriais de cada gestante.

Foram investigadas as seguintes varidveis: mortalidade materna e
perinatal, morbidade materna (anemia, reposicao de crioprecipitado,
necessidade de transfusdo de sangue, complicagdes hemorrdgicas asso-
ciadas ao parto, infeccdo puerperal), morbidade perinatal (indices de
Apgar no nascimento, peso do recém-nascido, idade gestacional,
crescimento fetal) e as seguintes varidveis demograficas: idade materna,
cor, paridade, antecedente de cesdrea, antecedente de abortamento e
histdria de complicacdes da coagulopatia em gestacao atual.

O coagulograma foi solicitado na rotina pré-natal dessas pacientes,
bem como os demais exames da rotina pré-natal. Os tempos de
protrombina (TP) e de tromboplastina parcial ativado (TTPA) foram
avaliados no plasma materno, conforme padrdes adotados na instituicdo.
Para interpretacio do TP foi analisado o indice INR, e para o TTPA foi
analisada a relacdo R. A confirmacao diagndstica e definicdo do tipo de
doenca de von Willebrand foram baseadas nos exames efetuados antes
da gestacdo: dosagem do fator VIII coagulante, normal ou discretamente
reduzido nos pacientes com doenca dos tipos | ou 2, e, muito reduzido
na doenca do tipo 3 (inferior a 5%) e quantificacio do antigeno do fator
von Willebrand, que avalia a quantidade do fator presente na circulagdo'.

Todas as pacientes apresentavam o diagndstico prévio de doenca
de Von Willebrand e habitualmente iniciaram o pré-natal no primeiro
trimestre da gravidez. Foram acompanhadas de acordo com a rotina
assistencial estabelecida para as pacientes com este tipo de hemopatia.
O crescimento fetal foi verificado pela realizagdo de ultra-sonografias
seriadas, bem como pela afericio da altura uterina. A idade gestacional
foi calculada a partir da data da Ultima menstruacio (DUM), quando era
compativel com a idade gestacional estimada pela ultra-sonografia
realizada, no maximo, até a vigésima semana de gestacao. Nos casos
em que nao foi observada tal concordancia, a idade gestacional foi
calculada pelos dados da primeira ultra-sonografia.

O peso do recém-nascido foi comparado a curva de normalidade”,
de forma que foram classificados como pequenos para a idade gestacional
aqueles com o peso inferior ao décimo percentil da faixa correspondente.

Os resultados foram analisados através do programa STATISTICA.
As varidveis foram estudadas descritivamente, calculando-se freqlién-
cias absolutas e relativas. Para as varidveis quantitativas esta andlise foi
feita pela observacio dos valores minimos, méaximos, calculo de médias
e desvios padrao.
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ResuLTADOS

No periodo analisado, foram avaliadas |13 gestaces em oito
mulheres portadoras da doenga de von Willebrand. Nesse mesmo
perfodo ocorreram 13.037 partos na instituicdo, perfazendo incidéncia
de 0,1% dos partos realizados. Seis pacientes (75%) apresentavam
diagndstico de doenca de von Willebrand do tipo I, e duas (25%) eram
do tipo 2. A média da idade materna foi de 24, lanos e o desvio padrdo
de 7,5 anos. Quanto a cor, seis (75%) pacientes eram brancas. Cinco
pacientes foram acompanhadas em duas gestacdes e em trés pacientes
0 acompanhamento pré-natal foi realizado em apenas uma gestagao.

Pela andlise da histdria obstétrica, seis gestacdes ocorreram em
nulipara, seis em primipara, € uma em secundipara. Trés pacientes
apresentavam antecedente de uma operagao cesariana prévia e duas
apresentavam abortamento anterior. Todas realizaram o acompanha-
mento pré-natal na clinica obstétrica.

Os dados referentes ao parto e as complicagdes estdo descritos na
Tabela |. Verifica-se que na maioria (69%) o parto foi realizado pela cesarea.
Os dois casos de complicagio do parto (um caso de descolamento
prematuro da placenta e um caso de hemorragia pés-parto) ocorreram em
gestantes submetidas a cesarea. Em quatro dos nove casos de cesdrea
(44%), as indicagdes dessa via de parto estiveram associadas a distocia
funcional, a dificuldade de se realizar a indugdo do parto e as restricoes para
a utilizagio da anestesia peridural na analgesia do parto. Atransfusdo de fator
VIl foi realizada de forma profilética em dois casos e terapeuticamente em
um caso. Nenhuma paciente necessitou de transfusio de hemaceas para
correcao de anemia. Quanto ao procedimento anestésico, a anestesia
raquidiana foi a mais freqUientemente utilizada e ndo se observou nenhuma
complicacdo relacionada a puncao lombar, decorrente das alteragbes no
sistema da coagulagdo.

O perfil dos exames laboratoriais estd apresentado na Tabela 2.
Observa-se que a média da atividade do fator Vllic, no final da gestagdo,
aumenta, favorecendo o manejo no parto.

Os resultados perinatais estao apresentados na Tabela 3. Destaca-
se a incidéncia de restricdio do crescimento fetal, acompanhado de
oligohidramnio, baixo peso do recém-nascido e ocorréncia de sofri-
mento fetal em dois casos.

Discussao

Durante a gravidez, pacientes portadoras da doenca de von
Willebrand raramente apresentam sintomas relacionados a doenca
propriamente dita. Nessas mulheres, a concentracdo e atividade do
fator VIl e do fator de von Willebrand tendem a aumentar espontane-
amente com o avan¢o da gravidez, freqlientemente atingindo niveis
normais no termo da gravidez*®, A atividade do fator VIII parece ser
pardmetro preditor da ocorréncia de sangramento intraparto e pos-
parto'* e deve ser mensurado quando préximo ao termo da gravidez.

Orrisco de sangramento durante o parto (vaginal ou cesarea) é menor
quando a atividade dofator VIII, no plasma materno, € superior a 40% dos
valores normais’. Estudos preconizam o uso profildtico de fator VIII,
crioprecipitado, plasma fresco ou DDAVP (1-deamino-8-D-arginina
vasopressina) para prevencdo de quadros hemorragicos no periodo
intraparto ou pés parto. A DDAVP eleva temporariamente o fator VIl e
o fator de von Willebrand, e ¢ de uso seguro para a mae e o feto. Deve-
se tomar cuidado com seu uso no momento do parto, pois a combinagdo
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Tabela | - Dados do parto em gestantes portadoras da doenca
de von Villebrand. HCFMUSP, 2001 - 2007

Dados do Parto n (%)
Tipo de parto
Cesarea 9 (69.2)
Partovaginal 4 (30,8)
Indicagbes da cesarea (n=9)
Distociafuncional 2 222
Cesareaanterior 2 (222)
Ap.péhvica 2 (222)
Sofrimentofetal | (1,1
Vicio pélvico | (1,0
Anestesia
Raguidiana 7 (538)
Duploblogueio | (77)
Geral 2 (154)
Locdl 3 (23,1
Transfusao de fator VI
Sim 3 (23,1
Néo 10 (769
Complicacdes hemorragicas
DPP | (7.7)
Hemorragia pds-parto | (77)
Sem complicagdes [ (84,6)

Tabela 2 - Perfil laboratorial no terceiro trimestre de gestantes portadoras
da doenca de von Willebrand. HCFMUSP, 2001 - 2007

Exames Laboratoriais média  mediana DP
Hemogramapré-parto
Hemoglobina, g/d| .8 I8 | 4
Hematocrito, % 358 36,6 43
Coagulograma pré-parto
Tempo de protrombina (INR) 098 095 0,07
Tempo de tromboplastina parcial ativada (R) 12 [l 018
Atividade do fator Vllic
Minimo na gestacdo, % 513 50 178
Terceirotrimestre, % 98,5 94 458

de fluidos contendo ocitocina pode provocar retencdo hidrica e
potencializar o efeito da DDAVP, causando hiponatremia grave.

Na presente casuistica, em trés gestacdes foi necesséria a transfusao
de fator VIII por ocasidgo do procedimento cirlrgico, € em um caso foi
utilizado DDAVP profildtico. Duas gestantes apresentavam atividade do
fator Vlll inferior a 50% e receberam o fator VIl imediatamente antes do
procedimento cirdrgico. A terceira que necessitou reposicao teve quadro
de hemorragia no primeiro pés-parto e recebeu reposicao de fator VII|
com controle do sangramento. Nas demais gestacdes nao foi necessario
tratamento prévio para reposicio dos fatores de coagulacao.

Estudos descrevem a administracao profildtica de fator VI, antes do
parto, para prevencdo de hemorragias. Greer et al. administram
crioprecipitado em 9 (64%) de 14 pacientes com a doenga, por ocasiao
do parto, e quadros hemorrdgicos no pds-parto foram constatados em
56% dessas pacientes’. Foster etal. (1995) utilizam tratamento profildtico
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Tabela 3 - Resultados perinatais em gestacoes de mulheres portadoras
da doenca de von Willebrand. HCFMUSP, 2001 - 2007

Resultados perinatais

|dade gestacional no nascimento, semanas

Média(DP) 374 27
Mediana 37 sem 5d
Peso do recém-nascido
Peso, gramas, média (OP) 2676,2 (648,8)
Peso, gramas, mediana 2600
AIG,n (%) 8 (619
PIG,n (%) 5 (389)
Apgar de 1° minuto
<7,n(%) \ 77
27,n(%) 12 (923)
Apgar de 5° minuto
<7,n(%) 0 0
27,n(%) 13 (100)
Sofrimentofetal
Sim, n (%) 2 (154)
Nao, n (%) [ (84,6)

em 46% dos casos (55 gestagdes) em gestantes com a doenca do tipo 3,
2A ou 2B. Entre as que receberam profilaxia, seis apresentaram hemor-
ragia pds-parto”. Kadir et al. relatam uso da profilaxia anteparto em 19%
das gestagdes, sem complicagdes hemorragicas'>.

No presente estudo, apenas um caso apresentou quadro de hemor-
ragia 24 horas ap6s o parto, momento em que foi administrado fator VIl
e obteve-se o controle do sangramento. Nos demais casos, ndo houve
complicacdes hemorrégicas no pos-parto. Ressalta-se que, excluindo-se
as gestacbes em que foi administrado fator VIl no anteparto, as demais
apresentavam, ao final da gestacao, atividade do fator VIl acima de 50%.
O coagulograma dessas pacientes também se apresentava dentro dos
limites da normalidade, indicando bom progndstico.

O descolamento prematuro da placenta (DPP) ocorreu em uma
gestante do estudo que apresentava diagndstico de restricdo do cresci-
mento fetal e oligohidrdmnio. Na 372 semana, apresentando Ultima dosa-
gem da atividade do fator Vlllc de 153%, optou-se pelo preparo do colo
uterino com misoprostol (25 mcg). Durante a inducdo com ocitocina foi
diagnosticado o DPP e a parturiente foi submetida a cesarea de emergéncia.
O recém-nascido apresentou peso de |.900g, Apgar de |° e 5° minutos de
3 e 9, respectivamente, e pH de artéria umbilical no valor de 7,03. Nao
houve problemas de sangramento excessivo e ndo foi necessaria a reposicao
de fator VIl no intra-operatdrio, nem no pos operatorio deste caso.

E descrita na literatura a ocorréncia de hemorragias pos- parto
secundarias, caracterizada por sangramento duas a trés semanas apos
o parto, no puerpério tardio. Esse periodo corresponde a fase em que
os fatores de coagulacdo retornam aos valores basais pré-gestacionais.
As mulheres com doenca de von Willebrand sdo particularmente
susceptiveis a sangramento nesse periodo, com estudos demonstrando
aocorrénciaem 20% dos casos? o que torna esta complicacdo |5a 20
vezes mais comum nessas pacientes”’. Entretanto, na presente
casuistica, esse tipo de hemorragia secundéria néo foi observada. Esse
fato pode ser explicado pela maior proporcao de ceséreas neste estudo
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(69%), que cursam com menor loquiagao devido a realizacao sistema-
tica da revisdo e curagem da cavidade uterina nesse tipo de parto.

Quanto ao procedimento anestésico, em gestantes portadoras da
doenca de von Willebrand, existe controvérsia sobre as técnicas a
serem utilizadas. Na presenca de disturbios da coagulacdo, a anestesia
peridural e subaracndidea € contra-indicada pelo risco de hematomas
na regido lombar. A avaliacdo individualizada dos casos norteia a
conduta a ser tomada. No final da gestacdo, as pacientes portadoras da
doenca apresentam aumento dos fatores de coagulagao, o que favore-
ce 0 manejo quanto ao procedimento anestésico e cirlrgico. Na
presente casuistica, a anestesia raquidiana foi realizada em sete casos,
sem complicagdes no procedimento. O duplo bloqueio foi realizado
em apenas uma gestante, e também nao foram observadas complica-
cOes. Em dois casos a opcdo foi pela anestesia geral. Poucos estudos da
literatura abordam a utilizacdo da raquianestesia nessas pacientes, mas
a puncdo lombar é considerada segura quando as anormalidades
hematoldgicas estao sob controle. Em casuistica de 16 parturientes
com doenca de von Willebrand do tipo |, a analgesia epidural foi
utilizada em nove casos, sem complicacdes descritas'.

Quanto aos resultados perinatais, pouco ¢ relatado nas casuisticas
descritas na literatura. O presente estudo revela elevada proporgdo de fetos
com restricdo de crescimento (38,5%) e de baixo peso no nascimento
(38,5%). Estudos descrevem associacao entre a relagdo do fator Vlllag/Mllic
com a restricdo do crescimento fetal™*, entretanto ndo existem estudos
aprofundados em pacientes com a doenca de von Willebrand. A restricao
do crescimento torna o feto mais susceptivel ao sofrimento fetal, exigindo
vigidncia intensiva do seu bem-estar, principalmente no periodo intraparto.

Durante o seguimento pré-natal das gestantes portadoras da doenca
de von Willebrand, é recomendével o acompanhamento do ritmo de
crescimento fetal, tanto pela realizacdo seriada da ultra-sonografia obsté-
trica, bem como pelo seguimento de pardmetros clinicos tais como o
ganho de peso materno e a afericdo da altura uterina. Na presente
casuistica, apesar da proporcdo de pequenos para a idade gestacional, ndo
se verificou repercussdo nos indices de Apgar dos recém-nascidos, pois
todos os recém-nascidos apresentaram indices normais no quinto minuto
de vida. Entretanto, ocorreu um caso de 6bito neonatal tardio, associado
a prematuridade, em recém-nascido de 29 semanas. Os aspectos
perinatais carecem de maior investigacao quanto aos fatores relacionados
a restricao do crescimento fetal em gestagdes que cursam com a doenca.

O planejamento da gestagdo em mulheres portadoras da doenca
de von Willebrand deve iniciar antes da concepcdo. As pacientes
devem ser orientadas quanto ao risco de complicacbes hemorragicas
na gravidez e no parto, bem como da importancia do seguimento e
acompanhamento pré-natal especializado. O aconselhamento gené-
tico deve ser oferecido, com o intuito de esclarecer a heranca genética
da doenca. Pela maior possibilidade de transfusdes sangiiineas, no caso
de ocorrer complicagbes hemorragicas, recomenda-se a investigacao
do perfil sorolégico prévio da mulher, bem como a vacinagdo prévia
para hepatite A e hepatite B, quando indicado.

O parto e o puerpério imediato constituem os perfodos mais criticos da
gestacdo. Embora ndo existam estudos prospectivos demonstrando corre-
lacdo exata entre a atividade de fator VIl e o risco de sangramento no
momento do parto, este parametro deve ser investigado no terceiro
trimestre e ird nortear a indicagdo da profilaxia com a administracdo de fator
VIIl no anteparto quando este apresenta atividade inferior a 50%%*%%,
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As mulheres portadoras da doenca de von Willebrand necessitam
seguimento especializado no ciclo gravidico-puerperal. Promover
hemostasia meticulosa na cirurgia e assegurar a efetiva contragdo
uterina sdo fatores que auxiliam na prevencdo de quadros
hemorragicos no pds-operatério imediato dessas pacientes. O
puerpério tardio deve ser monitorizado e a paciente orientada para
eventuais complicacdes nesse periodo. A repercussio da doenca sobre
o produto conceptual carece de maiores investigacoes.

Conflito de interesse: nio ha

SUMMARY

DELIVERY COMPLICATIONS AND  PERINATAL
PREGNANT WOMEN WITH VON WILLEBRAND DISEASE

OsjecTive. Tostudy maternal complication associatedto delivery andthe
puerperium period in pregnancies affected by von Willebrand's disease.

MeTHobs. Chart data of all the pregnant women with diagnosis of von
Willebrand disease were retrospectively reviewed. All cases with von
Willebrand's disease that had given birth at this institution, between
March 2001 and August 2007, were analyzed. The following variables
were Investigated: mode of delivery, hemorrhage complications during
delivery and postpartum, maternal blood exams and perinatal results.
Variables were studied descriptively, using absolute and relative
frequencies, means, medians and standard deviations.

Resurts. 13 pregnancies of eight women with the disease were
reviewed. During this sane period, there were 13,037 deliveries in the
institution, resultingin an incidence of 0. | %. Six women (75%) were type
| disease and, two (25%) were type 2. The last Factor Vllic activity
presenteda mean value of 98.5%. A Cesarean section was performed in
nine pregnancies, with epidural anesthesia in seven. Delivery complication
occurredintwo cases: one presented placental abruptionanda Cesarean
was performed. The other, presented postpartum hemorrhage in the first
day and required reposition with factor VIII. Two cases received factor VIl
before Cesarean section. Fetal growth restriction was detected in five
pregnancies (38.5%). Mean birth weight was of 26 76 grams and one case
presented [* minute Apgar score below seven.

Conctusion. Delivery in patients with von Willebrand disease has a
favorable evolution when specific assistance is provided. In these
pregnancies, fetal growth should be monitored. [Rev Assoc Med Bras
2008; 54(5): 442-6]

RESULTS IN

Kev worps: von Willebrand disease. Parturition. Cesarean section.
Postpartum hemorrhage. Pregnancy. Perinatal care.
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