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[bookmark: _GoBack]INTRODUÇÃO: A hemofilia é uma doença hereditária recessiva ligada ao cromossomo X que afeta as cascatas de coagulação sanguínea, manifestando-se principalmente no sexo masculino, enquanto as mulheres são essencialmente portadoras. Existem dois tipos de hemofilia, sendo o tipo A a forma mais prevalente, envolvendo mutações no gene do fator VIII de coagulação, e o tipo B, uma forma rara da doença, resultante de mutações no gene do fator IX. Apesar de ser uma doença com baixa incidência, estudos têm observado uma maior prevalência em comunidades que praticam casamentos consanguíneos (união entre primos de segundo grau ou mais próximos), já que pode aumentar a probabilidade de transmitir o caráter anormal para a prole e resultar em filhos afetados. OBJETIVOS: Analisar o impacto da consanguinidade na incidência de casos de hemofilia. MÉTODOS: Realizou-se uma busca nas bases de dados Pubmed e BVS no período de 2011 a 2021, utilizando os descritores “Consanguinity” e “Hemophilia” resultando em 64 artigos. Desse total, 47 artigos foram eliminados por encontrarem-se duplicados nas bases de dados ou por não corresponderem aos objetivos da revisão. RESULTADOS: Entre os artigos selecionados, a Turquia foi o país com o maior número de publicações, seguido pela Índia, Paquistão e Irã. Além disso, o tipo mais comum de metodologia observada foi relato de caso. Em outros estudos observacionais, o percentual de hemofílicos com histórico familiar de consanguinidade variou de 25% a 26%, com tendência a aumento quando adicionados outros distúrbios hemorrágicos. Foram observadas, majoritariamente, mutações no gene do fator VIII, tendo sido citadas mutações nos genes LMAN1 e MCFD2 em 2 artigos e a associação de mutações do éxon 23 do gene do fator VIII à gravidade da hemofilia. No que se refere as motivações para a união consanguínea, aspectos socioculturais e econômicos foram elencados e a maioria dos artigos mencionou a falta de conhecimento dos malefícios desse tipo de união e falta de acesso a centros especializados para testes genéticos e aconselhamento como fatores que perpetuam a incidência da hemofilia e outros distúrbios hemorrágicos. CONCLUSÕES: Nosso estudo evidenciou que relações consanguíneas impactam na incidência de casos de hemofilia. Portanto, faz-se necessário uma maior divulgação de informações a respeito dos impactos desse tipo de união, como também aumentar o acesso a formas de aconselhamento genético, diagnóstico e tratamento precoce para a doença.
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