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Relatamos o caso de uma mulher de 60 anos portadora da
doenga de von Willebrand tipo |, submetida a cirurgia da valva
mitral. A paciente necessitou de cuidados especiais em razao
da coagulopatia e foi necessaria a utilizagdo de concentrado
de fator VIII (VIIIf) e fator de von Willebrand (vVWI) antes,
durante e depois da cirurgia. Nao houve complicagoes durante
e apo6s a cirurgia. Nove meses depois, a paciente encontra-se
assintomatica. A corregdo para valores adequados de VIIif e
vWf permitiu a realizagao da cirurgia com seguranga.

We reporta case of a 60 year-old woman with von Willebrand disease
type | that was submitted to a mitral valve repair. The patient needed
special care due coagulopathy and needed VI factor (VIIIf) and von
Willebrand factor (vWf), before, during and after surgery. There was
no complication during or after surgery. Patient is asymptomatic nine
months postoperatively. The correction of VIIIf and vWf allowed the

realization of a safety surgery.

O tratamento cirlrgico da valva mitral geralmente é
realizado mediante desvio cardiopulmonar através da
circulagao extracorpérea (CEC). O contato do sangue com a
superficie do material plastico das canulas da CEC, bem como
o estresse promovido pelo circuito de propulsao sangtiineo
determinam alteragoes na coagulacao e na hemélise.

As alteragoes de coagulagdo em razao de procedimento
cirGrgico, associadas a disfungdo plaquetaria causada pela
doenca de von Willebrand tornam necessaria a elaboracao
de uma estratégia para o perioperatério com o objetivo de
evitar sangramentos excessivos nos pacientes submetidos a
procedimento cirtrgico. Estudos recentes mostram que a
infusao continua de concentrado de VIIIf e vVWf (8Y®) em
pacientes com doenca de von Willebrand tipo | é segura, e
previne sangramentos importantes durante procedimentos
cirdrgicos’.

O relato a seguir refere-se a uma paciente portadora
da doenga de von Willebrand do tipo |, que necessitou de
tratamento cirdrgico da valva mitral, na qual foi utilizado
concentrado de VIIIf e vWf como estratégia para o controle
da coagulopatia.
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Mulher de 60 anos, portadora da doenca de von Willebrand
tipo I e em tratamento clinico para a doenca desde a infancia,

Palavras-chave
Doenga de von Willebrand, valva mitral / cirurgia,
coagulacao intravascular disseminada.

deu entrada em nosso servigo no dia 14 de janeiro de 2005
com histéria de dispnéia aos esforgos habituais nos dois meses
antecedentes. A paciente estava em uso de digoxina, 0,25
mg/dia, e furosemida 40 mg/dia.

A paciente era portadora do virus da hepatite C e estava
em tratamento com interferon. Apresentava historia de febre
reumatica na infancia, um episédio de endocardite bacteriana
na valva mitral em 1998 e hipotireoidismo. Referia ja ter tido
sangramento gengival e epistaxe prévios.

Ao exame fisico, encontrava-se em bom estado geral,
corada, hidratada, aciandtica, anictérica, afebril e eupnéica,
pressao arterial de 130 x 80 mmHg, freqiéncia cardiaca de
72 bpm e 20 incursdes respiratérias por minuto. O exame
cardfaco revelou sopro sistélico 3+/6+ em foco mitral e sopro
diastélico 1+/6+ em foco mitral.

Foi realizado um eletrocardiograma (ECG) cujo ritmo
era sinusal com alteragdes sugestivas de sobrecarga de atrio
esquerdo, sobrecarga do ventriculo esquerdo e alteragoes
na repolarizagao ventricular. O ecocardiograma realizado
no pré-operatério revelou espessamento da valva mitral,
prolapso da ctspide posterior por ruptura de cordas tendineas
com insuficiéncia grave e ventriculo esquerdo com aumento
discreto do diametro diastélico e fungao normal. A paciente
foi submetida a uma cineangiocoronariografia que nao revelou
lesbes coronarianas e confirmou o diagndstico de insuficiéncia
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mitral grave, sendo indicado, entdo, o tratamento cirtrgico
da valva mitral.

Em razao da deficiéncia de coagulagdo, a paciente
necessitou de cuidados especiais nos pré, intra e pos-
operatérios, pois a principal preocupagao era o risco de
sangramento significativo. A redugao na quantidade de vWf
em razao da doenca de von Willebrand acarreta também
diminuigdo na quantidade de VIIIf no sangue. Isso faz
necessdria a reposi¢ao adequada desses dois fatores visando
a prevengao de sangramento e ao controle da coagulopatia.

Foi prescrito, entdo, um programa de reposicdo mediante
concentrado de VIIIf e vWHE. Para o pré-operatério, no dia
anterior a cirurgia, administrou-se 50 Ul/kg de concentrado
de VIIIf e vWf via endovenosa (EV). No intra- operatério,
foram administrados em bomba de infusdao continua 3.500
Ul (180 ml/h) de VIIIf. Apés 12 horas do término da cirurgia
foram administrados 20 Ul/kg EV. Do primeiro ao quinto dias
do pés-operatério foram administrados 50 Ul/kg EV uma
vez ao dia. Do sexto ao sétimo dias de pds-operatério foram
administrados 30 Ul/kg EV uma vez ao dia. E do nono até o
décimo quinto dias de pds-operatério foram administrados
50 Ul/kg uma vez ao dia em dias alternados. A quantidade
total de concentrado administrada foi de 50.000 Ul (100
frascos) conforme preconizado pelo UK Haemophilia Centre
Doctors’ Organization?.

A indugao anestésica se deu sem intercorréncias, com
a utilizacao dos agentes anestésicos de rotina. Realizou-
se esternotomia mediana e com o auxilio da CEC o atrio
esquerdo foi aberto e a valva mitral apresentada. O diagndstico
ecocardiogréfico foi confirmado no intra-operatério, sendo
evidenciada ruptura de trés cordas tendineas da clspide
posterior. Foi realizada pléstica da valva mitral com a técnica
de resseccao quadrangular da ctspide posterior e anuloplastia
com duplo teflon com sutura borda a borda das cispides,
obtendo-se um bom resultado final®. Nao houve intercorréncia
durante a cirurgia.

O tempo de CEC foi de 55 minutos; o tempo de
pincamento da aorta, de 44 minutos; e o tempo total da
anestesia, de 5 horas e 45 minutos. Utilizou-se cardioplegia
sangliinea St. Thomas. Administrou-se aprotinina EV na dose
de 1 ml por 10 segundos sem reagdes de hipersensibilidade
e, aseguir, 100 ml/h de aprotinina durante uma hora; e, apds
a cirurgia, 50 ml durante uma hora, perfazendo um total de
1.000.000 UL.

Coagulograma e hemograma foram realizados
periodicamente a fim de se avaliar o estado de coagulagao
da paciente. O tempo de tromboplastina parcial ativado
(TTPA) antes da cirurgia era de 37 segundos e a paciente estava
com plaquetopenia discreta (129.000 plaquetas). A estratégia
adotada para estabelecer o equilibrio no sistema de coagulagao
da paciente foi adequada e atingiu o objetivo de diminuir o
TTPA para proximo do normal, que é de 28 segundos, durante
o perfodo perioperatério. O ecocardiograma realizado no
pos-operatério mostrou que a valva mitral estava competente
e as dimensoes e a funcao do ventriculo esquerdo, normais.
A ausculta cardiaca pds-operatdria estava normal.

Nao houve complicagoes no pés-operatério. A paciente
obteve alta hospitalar no 9° dia do pés-operatério, em uso
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de concentrado de vWf e VIIIf, de acordo com o esquema
anteriormente apresentado, Ypsilon® e furosemida. Apés nove
meses de seguimento, a paciente se encontra assintomatica
do ponto de vista cardiovascular, além de nao apresentar
nenhum episédio de sangramento no periodo.

Discussao

A doenga de Von Willebrand é o disttrbio hemorragico
hereditario mais comum na populagao geral, com ocorréncia
de um em cada 100 a 500 individuos*. O fator de von
Willebrand (vWf) é uma glicoproteina multimérica plasmatica
cujas principais fungoes sdo: facilitar adesdo plaquetaria
ao endotélio vascular lesado, ligando-se a membrana da
plaqueta, além de atuar como transportador e estabilizador
do fator VIII no plasma. A redugdo na quantidade do vWf
ou o funcionamento inadequado dessa protefna resulta em
dificuldade de coagulagao.

A doenca de von Willebrand é classificada como
quantitativa, tipo 1 e 3, onde h4, respectivamente,
diminuicdo ou auséncia do vWf e em qualitativa, quando
ha funcionamento inadequado do vWf que caracteriza a
doenga do tipo 2°. O tipo | é a forma branda da doenga na
qual o individuo pode apresentar sintomas clinicos geralmente
brandos; contudo, o grau de manifestagbes hemorragicas
e sua magnitude podem variar entre os individuos, e a
avaliagdo da necessidade de profilaxia, com o objetivo de
evitar sangramento nos pacientes que serdo submetidos a
procedimentos cirtrgicos, depende da avaliagdo do estado
de coagulagao do paciente pelo hematologista. O tipo Il é a
forma grave da doenga, onde, geralmente, ndo ha produgao
de VWf; e pacientes portadores dessa forma da doenga e
que serdao submetidos a procedimentos cirtirgicos necessitam
sempre de profilaxia com o objetivo de evitar complicagbes
hemorragicas no intra e no pés-operatério?.

O médico deve suspeitar de doenca de von Willebrand
a partir da observacao da ocorréncia dos seguintes sinais:
sintomas de sangramento como epistaxes, sangramento
gengival, menorragia, sangramento apés extragao dentdria,
baixa atividade do cofator de ristocetina (VWF:RCo) e
presenca de histéria de sangramento na familia, visto que
essa é uma doenca hereditaria®.

Sdo escassos na literatura os relatos de tratamento cirdrgico
das valvopatias em pacientes portadores da doenca de von
Willebrand. E importante, entretanto, que o clinico e o
cirurgido cardiovasculares estejam atentos na avaliagdo do
paciente e no rastreamento de distdrbios da coagulagao, a
fim de evitar possiveis complicagoes cirtrgicas, bem como
estejam familiarizados com as coagulopatias mais freqtientes.
Komp e cols.” e Aris e cols.® demonstraram ser possivel a
realizagdo de cirurgia cardiaca em pacientes com doenga
de von Willebrand, desde que seja realizada a corregao dos
niveis de VIIIf.

Pacientes portadores de outras coagulopatias, como os
hemofilicos, também tém sido submetidos a cirurgia cardiaca
com bons resultados. Tarasoutchi e cols.’ relataram operagao
bem-sucedida de paciente hemofilico com valvopatia mitral
e aortica de etiologia reumdtica, submetido a troca da valva
adrtica e comissurotomia mitral, tendo sido utilizado esquema
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de reposicao de VIIIf para o controle da coagulopatia no intra
e no pods-operatorio.

Ha relatos na literatura de pacientes com estenose aértica
que desenvolveram doenga de von Willebrand em razdo de
estresse causado no endotélio e reacao inflamatéria com
diminuicao dos niveis de vVWf no plasma. Esse distirbio
mostrou-se reversivel com a troca da valva'.

O conhecimento da fisiopatologia da doenga de von
Willebrand é de grande importancia médica, visto que
podem ocorrer complicagbes hemorragicas em gestantes e
em cirurgias de grande porte. Os portadores da doenca de
von Willebrand que serao submetidos a cirurgias de grande
porte geralmente necessitam de terapia profilatica com o
objetivo de evitar complicagdes hemorragicas?. O tratamento,
quando indicado, pode ser realizado com a administragao
de desmopressina, concentrado de fator VIII e administragao
de plaquetas. A necessidade de cada intervengao citada
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