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Hemofilia sem diagndstico prévio: um desafio na cirurgia
pos-trauma

Hemophilia without prior diagnosis: a challenge in post-trauma surgery
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RESUMO

A hemofilia A leve ¢ uma discrasia sanguinea hereditaria rara que normalmente ndo se manifesta com sangramentos, a menos
que haja traumas ou procedimentos cirurgicos. O diagnéstico prévio, tanto no pré como no pos-operatdrio, ¢ um obstaculo a
ser vencido. Trata-se de um paciente hemofilico A sem diagnostico prévio, vitima de acidente motociclistico, com formagdo de
hematoma retroperitoneal e submetido a uma laparotomia exploradora, evoluindo com hemorragias persistentes. Foi submetido a
atos cirargicos até o estabelecimento do diagnostico e estabilizagdo do quadro ap6s reposigao do fator VIII.
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ABSTRACT

Mild hemophilia A is a rare hereditary blood dyscrasia that usually does not manifest with bleeding, unless there are trauma or
surgical procedures. Previous diagnosis, in the pre and postoperative period, is an obstacle to be overcome. It is a hemophilic
A patient without previous diagnosis, a motorcycle accident victim, with retroperitoneal hematoma formation and submitted
to an exploratory laparotomy, evolving with persistent hemorrhages. He underwent surgical procedures until the diagnosis and
stabilization of the condition after factor VIII replacement.
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INTRODUGAO

O trauma vem se destacando na atualidade como grande
causa de morbimortalidade no contexto mundial.! Uma das
principais complicagdes atrelada a gravidade desses pacientes
¢ a hemorragia, seja de forma externa ou pela formacdo de
hematomas.? Sabe-se que o processo traumatico pode agir
como desencadeador de sangramentos em pacientes com
alguns distirbios hemostaticos como na hemofilia A leve.?

A hemofilia A ¢ uma coagulopatia rara, hereditaria, ligada
ao cromossoma X que ocorre devido a mutagdes nos genes
do fator VIII, levando a uma reducdo ou a uma produgdo
defeituosa dessa proteina.* A prevaléncia mundial dessa
doenca gira em torno de 1:10.000 nascimentos masculinos,’
sendo que a forma leve ocorre em 30 a 40% dos casos.®

Os procedimentos cirirgicos em hemofilicos deveriam sempre
ser precedidos de extensa investigagdo clinica e laboratorial,
além de adequacao prévia dos niveis do fator deficiente através
de sua administracdo endovenosa.” Porém, a auséncia de
diagnostico prévio dessa coagulopatia associada a situacdes
cirargicas nao eletivas dificultam o screening e a profilaxia
pré-cirurgica, possibilitando o surgimento de complicagdes,
como hemorragias ¢ formagao de hematomas tardios ao ato
operatorio.”

Neste relato os autores expdem um raro caso de Laparotomia
Exploradora (LE) em um paciente hemofilico sem diagnostico
prévio, apos trauma abdominal fechado. A abordagem cirtrgica
de urgéncia em pacientes hemofilicos ndo diagnosticados
¢ uma situagdo pouco abordada pela literatura o que gera
uma dificuldade tanto no diagnéstico pds-operatorio da
discrasia quanto na conduta a ser desempenhada frente a estes
casos, levando muitas vezes a sucessivos atos operatorios
desnecessarios, colocando em risco a vida do paciente.

Tal relato tem como intuito expandir o rol literario a respeito
da abordagem cirurgica neste perfil de hemofilicos, além de
subsidiar a conduta em situagdoes semelhantes que possam
ocorrer no dia a dia do meio cirdrgico.

RELATO DO CASO

Paciente, sexo masculino, 17 anos, vitima de trauma
motociclistico. Foi admitido no Hospital Regional de
Gurupi (HRG) 18 horas apds o ocorrido, referindo dor
intensa em flanco direito (FD), associada a nauseas e
vOmitos. Apresentava escoriagdes superficiais no abdome,
o qual se encontrava plano, doloroso a palpagdo superficial
e profunda, com descompressdo brusca negativa ¢ massa
palpavel em FD. Eupneico, normocorado, Glasgow 15. Nos
exames complementares iniciais verificou-se anemia leve,
plaquetograma normal e razdo normatizada internacional
(RNI) levemente elevada (Quadro 1).

A tomografia computadorizada (TC) evidenciou a presenga de
volumoso hematoma retroperitoneal desde suprarrenal direita
até artéria iliaca comum, com volume aproximado de 1.120 cm?,
rechagando o célon ascendente anteriormente (Figura 1 e 2).

Figura 1. Tomografia computadorizada de abdome
total com contraste na fase portal, corte coronal,
evidenciando extenso hematoma retroperitoneal.

Figura 2. Tomografia computadorizada de abdome
total sem contraste, corte transversal, com extenso
hematoma  retroperitoneal  rechagando  coélon
ascendente anteriormente.

O paciente foi submetido auma LE sob anestesia geral, através
de uma incisdo longitudinal mediana supra e infraumbilical.
Foi encontrado grande hematoma retroperitoneal e
colon ascendente com segmento desvascularizado
de aproximadamente 4cm. Prosseguiu-se com uma
hemicolectomia direita com ileo-colon anastomose latero-
lateral com sintese por grampeador linear autocortante e
drenagem do hematoma. Foi colocado um dreno tubulolaminar
na goteira parieto-colica direita e fechamento por planos.
No pos-operatorio (PO) foram prescritos: 2.000 mL de
cristaloides, antibioticoterapia profilatica e sintomaticos.
Paciente foi encaminhado para unidade de terapia intensiva
(UTI) em uso de noradrenalina, sedado e em ventilagdo
mecanica. Foram ainda infundidas 3 bolsas de concentrado de
hemacias, tipo O positivo (Quadro 1).
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Quadro 1. Evolugao dos parametros clinicos do paciente segundo dia de internagao.

Tempo de internacio | « Quantidade de Pressao Frequéncia
P . § Indices hematimétricos | hemoderivados Débito do dreno (mL) arterial cardiaca
(em dias)
(bolsas) (mmHg) (bpm)
Hb:11,3 g/dL
Hm: 3,84 tera/L
o Ht:32,7% ) .
1 Plag:251.000/mm’ CH: 3 Seroso, volume desprezivel 125x 77 95
RNTI: 1,66
TP: 38s
Hb: 5,4 g/dL.
Hm: 2,52 tera/L
Ht: 21,6%
o Plaqg: 152.000/mm? CH: 3 ,
3 RNI: 3.35 PF: 3 Seroso, volume desprezivel - 116
BT: 8,01 mg/dL
BD: 2,16 mg/dL
BI: 5,85 mg/dL
o Hb: 6,3 g/dL CH: 3 .
4 Ht:18.3% PF- 3 Seroso, volume desprezivel 151 x 56 115
) CH: 4
5° EE 16 9’41‘(%//(1]“ PF: 14 Hematico com coagulos, volume 2.510 | - -
S CRIO: 22
o Hb: 6,3 g/dL CH: 5 ,
6 HE:18.3% PF: 5 Seroso, volume desprezivel 107 x 50 138
7° IEII:{ : 51 Seroso, volume desprezivel 110 x 56 142
Hb: 6,9 g/dL
8° Ht: 21,1 % Nao transfundido | Seroso, volume desprezivel 118 x 68 98
RNI:1,80
Hb: 8,3 g/dL
10° Ht: 26 % Nao transfundido | Hematico, volume 550 120 x 70 121
BT: 5,06 mg/dL
13° RNI:2 Nao transfundido | Hematico com coagulos, volume 1.250 | - -
o CH: 3 .
16 PF: 3 Seroso, volume desprezivel - -
o Hb: 5,4 g/dL ) ,
19 Ht: 16% CH: 6 Seroso, volume desprezivel - 118
Hb:3 g/dL PF: 23
20°-24° Ht:10% CR.IO' 10 Seroso, volume desprezivel 110 x 50 -
TTPa:47s ’
Hb: 4,1 g/dL
Ht: 12,9%
950 Plaqt: 496.000/mm?
TTPa: 63,6
(Inicio da reposi¢cio TAP: '1 4 7 CH: 3 Seroso, volume desprezivel 117 x 54 -
defator VIID) | g or VI 8.7
Fator IX: 73,71
Inibidor: Negativo
27° - CH: 12 Seroso, volume desprezivel 119 x 60 -
Hb: 9,3 g/dL
Ht: 28%
29° BI: 1,19 mg/dL Nao transfundido | Seroso, volume desprezivel 121 x 70 102
TTPa: 1,17s
RNI: 1,0
39° (Alta hospitalar) g? 299§//dL Nao transfundido | Retirado 130 x 70 108
. (V]

Legenda: Hb: Hemoglobina; Hm: Hemacia; Ht: Hematdcrito; Plaq: Plaqueta; RNI: Razdo normalizada internacional; TP: Tempo de protrombina;
BT: Bilirrubina total; BD: Bilirrubina direta; BI: Bilirrubina indireta; TTPa: Tempo de tromboplastina parcialmente ativada; TAP: Tempo
de atividade da protrombina; Fator VIII: Fator VIII de Coagulacdo; Fator IX: Fator IX de coagulagdo; Inibidor: Inibidor do fator VIII; CH:
Concentrado de hemacias; PF: Plasma fresco; CRIO: crioprecipitado.
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O Quadro 1 demonstra toda a evolugao clinica pos-cirurgica
do paciente de acordo com o dia de internagdo descrita
a seguir. Até o quarto dia de interna¢do evoluiu com
anemia severa, elevagdo do RNI, ictericia, sangramento
persistente pelos drenos e ferida operatdria (FO); porém,
hemodinamicamente estavel, recebeu 15 bolsas de
hemoderivados neste periodo.

No quinto dia apresentou um sangramento subito de grande
monta através do dreno com presenca de coagulos, foi
submetido a nova LE que evidenciou volumosa quantidade
de sangue em toda cavidade abdominal, oriunda de pequenos
vasos mesentéricos e epiploicos. Foi feita a cauterizagao
destes vasos, lavagem da cavidade abdominal seguida de
aspiracdo, coloca¢do de dreno penrose na goteira parieto-
colica e fechamento por planos. Para controle hemostatico
foi prescrito acido tranexamico e realizada a infusdo de 40
bolsas de hemoderivados em pré e pos-operatorio. Devido
a persisténcia da hemorragia através do dreno e FO novo
ato operatdrio foi realizado no sexto dia de internagdo com
achados semelhantes ao anterior, procedendo-se com a mesma
conduta. No PO foram infundidas mais 10 bolsas de sangue e
retirado uso de noradrenalina. Do sétimo ao décimo oitavo dia
manteve-se estavel, com variagdes dos indices hematimétricos,
ainda anémico, ictérico e em sangramento ativo. Foi extubado
permanecendo em ventilagdo espontdnea e recebeu ao todo 6
bolsas de hemoconcentrados.

No 19° dia, apds realizagdo de uma ultrassonografia abdominal
foi evidenciado um hematoma sub-hepatico de 832c¢m?, sendo
submetido a cirurgia para drenagem do hematoma, além de
cauterizagdo de pequenos vasos, retirada de coagulos e tecidos
necroticos. Foram inseridos 3 drenos tubulo-laminares e a
sintese da parede abdominal em bloco, recebeu 6 bolsas de
concentrado de hemacias. Permaneceu na UTI até o vigésimo
quinto dia de internacgdo, recebendo mais 33 unidades de
hemoderivados.

Devidoapersisténciadahemorragiaeauséncia daespecialidade
de hematologia no hospital, no 25° dia foi encaminhado para
avaliacdo da especialidade no Hospital Geral de Palmas.
Através de anamnese foi obtido uma historia de hemartrose
ndo esclarecida na infancia sem deformacao articular, foram
solicitados hemograma, Tempo de Atividade da Protrombina
(TAP), Tempo de Tromboplastina Parcial Ativada (TTPa),
dosagens de fator VIII e IX e Inibidor, obtendo um fator
VIII de 8,71 com inibidor negativo, confirmando um quadro
de hemofilia A leve. Foram prescritos reposi¢cdo do fator
deficiente 4.000 UI EV Ix dia até remissdo do sangramento e
3 bolsas de concentrado de hemacias.

Do 26° dia ao 27° dia recebeu a infusdo de 12 bolsas de
concentrado de hemacias. A partir do 29° dia o paciente
teve melhora progressiva do quadro hemorragico e dos
indices hematimétricos com FO em bom aspecto cicatricial,
e levado para enfermaria. No 38° dia foram retirados os
drenos abdominais. Recebeu alta apos 39 dias de internagdo
com orientacdes para acompanhamento ambulatorial do
hematologista e retorno para a administragdo de fator VIII as

segundas, quartas e sextas, até alcancgar taxa de 100% do fator
dosado. Encaminhado para o ambulatorio de cirurgia para
acompanhamento da FO.

DISCUSSAO

O paciente hemofilico apresenta clinicamente manifestacdes
hemorragicas que variam com o grau de deficiéncia do fator,®
sendo a gravidade e frequéncia inversamente proporcionais a
quantidade de fator VIIL?

Dentre as manifestagdes, as hemartroses estdo presentes em
70 a 80% dos casos, hemorragias musculares em 10 a 20% ou
em outros tecidos ou cavidades, que surgem espontancamente
ou apos traumas.” A hemartrose é o elemento clinico mais
carateristico da hemofilia na fase de desenvolvimento
da crianca.® A prevengdo ou o tratamento de episodios
hemorragicos requer a infusdo intravenosa do fator de
coagulagéo deficiente.’

Observa-se que nos portadores da forma leve de hemofilia (30
a40% dos casos),’ as hemorragias estdo associadas a existéncia
de traumas maiores ou procedimentos cirtirgicos;’” em alguns
casos, o primeiro episodio de sangramento ndo ocorre até a
idade adulta e é desproporcional ao evento traumatico.

Os pacientes hemofilicos apresentam as fases de iniciagdo e
de amplificagdo relativamente normais, formando o tampao
plaquetario inicial no sitio de sangramento. O modelo da
coagulacdo baseado em superficies celulares considera a
hemofilia como uma deficiéncia de geracdo de fator X ativado
na superficie das plaquetas, que por sua vez, leva a falta de
producdo de trombina, que é necessaria para estabilizar o
coagulo de fibrina.'” O que, possivelmente, explica a presenga
de coagulos no débito do dreno e dificulta o raciocinio voltado
para coagulopatia, mascarando o quadro.

As hemorragias pos-trauma no hemofilico iniciam-se entre
uma a trés horas apds o trauma, prolongando-se por varios
dias e, geralmente, ndo cedem a pressdo local. Assim que
detectada, seu tratamento ndo deve ser retardado, a fim de
evitar complicagdes.®

O diagnoéstico baseia-se pela suspeita clinica ¢ evidéncia
laboratorial, observando-se geralmente o alargamento do
TTPa e TAP normal. Exceto em casos de hemofilia leve, em
que o TTPa pode permanecer normal.” Essas alteragdes estdo
associadas a deficiéncia do fator VIII de coagulacdo,® que
deve ser reposto no pré-operatorio para elevar seus niveis a
100% imediatamente antes do procedimento.’

De modo geral, nos ultimos anos tem-se observado uma
melhoria na qualidade da assisténcia aos hemofilicos. Houve
uma evolucdo das condigdes técnicas de investigacao,
maior acesso do paciente ao diagndstico e ao tratamento,
multiplicagdo de centros especializados e equipe
multidisciplinar tecnicamente capacitada. Porém, a Regido
Norte ¢ ainda considerada uma regido carente de organizacao,
informag@o e infra-estrutura relacionada a abordagem de
pacientes hemofilicos."
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Isso se reflete neste caso, visto que apesar de ser um hospital
terciario de referéncia para o trauma em toda a regido sul
do estado do Tocantins, o HRG ndo dispde do servigo de
hematologia, exames ou medicagdes para o tratamento de tal
morbidade e por isso, optou-se pela transferéncia do paciente
para a unidade de referéncia mais proxima.

Cabe salientar que o médico deve estar ciente da possivel
auséncia de diagndstico prévio em casos de hemofilia leve,
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