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obtidos do Ministério da Saude/Coordenacdao da Politica
Nacional de Sangue e Hemoderivados referente aos anos de
2009 e 2010. Foram incluidos os registros de pacientes com
diagnéstico de deficiéncia isolada dos fatores II, X, XIII, hipofi-
brinogenemia e afibrinogenemia. As informacodes foram
organizadas por unidade federativa, regidao geografica e sexo.
Resultados: Foram identificados 10 casos de deficiéncia do
Fator II, concentrados no Sudeste (principalmente SP e MG),
com distribuicao igualitdria entre os sexos. A deficiéncia do
Fator X foi a mais prevalente, com 101 casos em dois anos,
76% localizados na regiao Sudeste, especialmente nos estados
de Sao Paulo (39 casos) e Rio de Janeiro (25). Houve leve predo-
minio do sexo Masculino (M), com 57, enquanto o sexo femi-
nino (F) foi representado por 55 pacientes. Para a deficiéncia
do Fator XIII, observaram-se 63 casos no periodo, sendo 73%
da regiao Sudeste, com destaque para Minas Gerais e Sao
Paulo. 60% dos casos eram homens. Em relacao ao fibri-
nogénio, foram registrados 26 casos de hipofibrinogenemia
(15F, 11M) e 47 de afibrinogenemia (26F, 21M). A maioria dos
casos concentrou-se em Sao Paulo (63,8% da afibrinogene-
mia), seguido do Rio de Janeiro e Maranhao. Discussao e Con-
clusao: A distribuicao regional revela uma predominancia
marcante da regiao Sudeste para todas as coagulopatias estu-
dadas, o que pode refletir tanto a maior concentragao popula-
cional e capacidade diagndstica da regidao, quanto uma
possivel subnotificacao em estados com menos recursos. A
predominancia masculina nas formas hipoproteicas pode
estar relacionada a vieses de deteccao, mas merece inves-
tigacao adicional. A auséncia de registros mais recentes com-
promete a vigilancia epidemiolégica e o planejamento de
politicas publicas voltadas a essa populacio. E de extrema
importancia que o Brasil retome a publicacao e atualizacao
periddica desses dados, a fim de aprofundar o conhecimento
sobre a realidade nacional das coagulopatias raras e pro-
mover assisténcia mais eficaz e equitativa aos pacientes.
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Introdugao: O Diabetes Insipidus Central (DIC) é uma con-
dicao enddcrino-metabdlica rara, caracterizada pela deficién-
cia de Arginina Vasopressina (AVP), um hormonio
fundamental para a regulagao do balanco hidrico e eletrolitico
do corpo. A deficiéncia de AVP resulta de um mau funciona-
mento na neuro- hipéfise, responsavel por sua liberacao. A
etiologia da doenca é predominantemente adquirida, com a

minoria dos casos sendo de origem congénita. Entre as causas
adquiridas mais comuns estao tumores hipofisarios, trauma-
tismos cranianos, intervencgoes cirurgicas na regiao da sela
turca e doencas inflamatdérias ou autoimunes. As manifes-
tacoes clinicas mais evidentes do DIC sdo a politria e a poli-
dipsia, que derivam diretamente dos disturbios na
homeostase do sédio e da dgua. Além de seu papel na regu-
lagao da diurese, a AVP possui uma fungao hemostatica signi-
ficativa. O hormonio atua estimulando a secrecao de Fator de
Von Willebrand (FvW) do endotélio vascular. O FvW é uma gli-
coproteina essencial na cascata de coagulacao, com duas
funcoes principais: promover a adesao plaquetdria ao
endotélio lesado e servir como carreador para o fator VIII, pro-
tegendo-o da degradacao e otimizando sua atividade. Objeti-
vos: Avaliar, por meio de uma revisao de literatura, a possivel
correlacao entre o diabetes insipidus central e disturbios
hemostaticos associados a deficiéncia ou disfungao do Fator
de Von Willebrand. Material e métodos: Para atingir esse obje-
tivo, foi realizada uma pesquisa qualitativa em bases de
dados bibliograficas como PubMed/MedLine e LILACS/BVS. Os
descritores utilizados foram “diabetes insipidus” e “Von Wil-
lebrand Factor”, em busca de artigos que pudessem estabe-
lecer uma relacao direta entre as duas condi¢oes. No entanto,
a busca inicial resultou em um numero limitado de artigos, e
nenhum deles abordava diretamente a correlacao especifica
entre a deficiéncia de AVP no DIC e a presenca de disturbios
hemostdticos. Discussao e Conclusao: A revisao bibliografica
revelou uma escassez de estudos que investiguem direta-
mente a relacao entre o diabetes insipidus central e dis-
turbios hemostaticos ligados ao FvW. Os artigos
encontrados se concentravam principalmente em outros
aspectos: a inexisténcia de correlacao entre diabetes insip-
idus nefrogénico e a Doen¢a de Von Willebrand (DVW), e a
conhecida eficicia do desmopressin no tratamento de
pacientes com DVW. A falta de estudos sobre a temadtica
sugere que, na pratica clinica, o impacto de uma possivel
deficiéncia hemostdtica em pacientes com DIC nao é clini-
camente perceptivel a ponto de demandar estudos epide-
mioldgicos ou ensaios clinicos para correlacionar as duas
condicoes. Porém, aprofundando-se na fisiopatologia, é
possivel levantar hipdteses tedricas. O FVW é sintetizado
tanto em megacariécitos quanto nas células endoteliais, e
sua liberacao é modulada por diversos hormonios do eixo
hipofisario, incluindo a AVP, hormonios tireoidianos e
estrogénios. A maioria dos casos de DIC é de origem
adquirida, frequentemente decorrente de doencas hipofisa-
rias que podem necessitar de tratamento cirurgico. Nesse
contexto, a deficiéncia hormonal pré-existente ou induzida
pela cirurgia poderia, teoricamente, afetar a hemostasia do
paciente. Uma disfuncao hemostdatica, ainda que leve,
poderia ter implicacoes na morbidade e mortalidade,
impactando diretamente o tempo de internacao e a cicatri-
zacao de feridas cirurgicas. Assim, novos estudos sao
importantes para elucidar se a DIC pode predispor distur-
bios hemostdticos subclinicos relevantes em contextos
especificos, como perioperatério.
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