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Cuidados nos pacientes com
hemofilia e doenca de von
Willebrand na cirurgia eletiva
otorrinolaringologica
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Resumo

Forma de estudo: Clinico prospectivo. Material e método:
Foi realizado um estudo prospectivo de 10 anos de 20 pacientes
com hemofilias ou doenc¢a de von Willebrand (DvW) com indi-
cacio de cirurgia otorrinolaringolégica. Os pacientes foram sub-
metidos a um total de 25 cirurgias otorrinolaringolégicas eletivas.
A idade média foi de 23,75 anos (2 a 62 anos). O grupo de
estudo consistiu em 14 hemofilicos, 11 com hemofilia A grave
(1 do sexo feminino), uma portadora com 30% de atividade de
fator VIII (FVIID, um hemofilico B leve e uma com deficiéncia
grave de fator X; 6 com DvW, 4 tinham o tipo 1 (3 mulheres),
um o tipo 2A e um o tipo 3. Treze hemofilicos tinham sindrome
de imunodeficiéncia adquirida. A duracio média do procedi-
mento foi de 1 hora e 37 minutos (15 minutos a 12 horas). O
defeito da coagulacao foi corrigido com desmopressina (DDAVP),
com concentrado de FVIII de pureza intermediaria 8Y, com
criopreciptado ou com complexo protrombinico nio ativado
(PPSB), de acordo com os niveis plasmaticos do fator e da seve-
ridade da cirurgia. O dcido épsilon aminocapréico também foi
usado em associa¢ao. Em 1 hemofilico A grave houve
sangramento pos-operatério que se resolveu com a elevacio do
nivel minimo de FVIII para 80% e em 1 paciente com DvW do
Tipo 3 houve sangramento pds-operatorio pela dificuldade de
identificacio do melhor concentrado a ser reposto. Apos 0 uso
do concentrado de pureza intermedidria 8Y, houve controle do
sangramento. Resultado: Todos os outros pacientes apresenta-
ram a hemostasia considerada normal ou excelente. Conclu-
sa0: Concluiu-se que pacientes com hemofilias ou DvW nio
apresentam um risco cirdrgico aumentado se for realizada uma
terapia adequada.
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Summary

Stud design: Clinical prospective. Material and method: A
10-year prospective research was conducted in 20 patients with
hemophilia or von Willebrand disease (vWD). They were
submitted to a total of 25 elective otolaryngological surgical
events. The average age of the patients was 23.75 years (2-62
years). The study group consisted of 14 hemophiliacs, 11 with
severe hemophilia A (1 female), 1 female with 30% of VIII
factor (VIIIF) level, 1 male with hemophilia B and 1 female
with severe factor X deficiency; and 6 with vWD, 4 type 1 (3
females), 1 male type 2 A and 1 male type 3. Acquired
immunodeficiency syndrome was present in 13 hemophilic
patients. The mean duration of the surgical events was 1 hour
and 37 minutes (15 min-12 hours). The coagulation defect was
corrected with desmopressin (DDAVP), intermediate purity VIIIF
concentrate 8Y, cryoprecipitated or non-activated prothrombinic
complex (PPSB), according to factor levels and the severity of
the surgery. Epsilon aminocaproic acid was used in association.
In 1 severe hemophiliac A patient, excessive bleeding was
observed in the second day of the postoperative period which
ceased with elevation of the minimal level of VIIIF to 80%. In
another patient, with type 3 viWD, severe postoperative bleeding
occurred because of difficulty to identify the best reposition
blood coagulation factor for him. After the use of intermediate
purity VIIIF concentrate 8Y, the bleeding was controlled.
Results: The hemostatic effect in the other patients was rated
as normal or excellent. Conclusion: It was concluded that
patients with vWD or hemophilia do not have an increased
operative risk if appropriate therapy is given.
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INTRODUCAO

As hemofilias A e B sdo desordens hereditarias da
coagulacio que resultam em defeitos da sintese dos fatores
VIII (FVIID e IX (FIX) respectivamente. Ambas sao
transmitidas como desordens recessivas ligadas ao X, sendo
praticamente exclusiva dos homens. A reducio dos niveis
funcionais dos FVIII e FIX resulta em prolongamento do
tempo de sangramento. As hemofilias tém a mesma
apresentacio clinica, sendo a dosagem especifica dos fatores
a unica forma de distin¢ao entre as mesmas. A diferenciacio
€ importante, pois o tratamento € especifico com relacao
ao tipo do fator a ser reposto.

Dependendo dos niveis de fatores mensurados no
plasma, a hemofilia pode ser classificada em leve (6 — 25%
de atividade de fator), moderada (1 — 5% de atividade) e
grave (< 1%). Todos os membros com hemofilia de uma
mesma familia ttm o mesmo grau de deficiéncia de fator.!

A doenca de von Willebrand (DvW) é a mais
frequente desordem da coagulacio, sendo transmitida de
forma autossémica dominante. E causada por uma
anormalidade quantitativa ou qualitativa do fator de von
Willebrand (FvW), que € uma glicoproteina multimérica de
alto peso molecular, sintetizada pelas células endoteliais e
megacariocitos®>.

As principais funcoes do FvW sio: (a) mediar a
interagao entre as plaquetas e o colageno subendotelial; (b)
mediar a interacio plaqueta-plaqueta, (¢) atuar como
carreador molecular do FVIII e estabilizador de sua atividade
coagulante. A deficiéncia do FvW resulta em alteracoes das
fases primdrias e secunddrias da coagula¢io.?®

A nova classificacio pela Sociedade Internacional para
Trombose e Hemostasia — ISTH identificou 3 tipos princi-
pais de DvW: (a) tipo 1 (cerca de 80% dos casos) — defici-
éncia parcial quantitativa de FvW; (b) tipo 2 —anormalidade
qualitativa do FvW com 2 subtipos principais: subtipo 2A —
com auséncia de multimeros de alto peso molecular (HMW),
e o subtipo 2B — com aumento da afinidade do FvW 2a
glicoproteina plaquetiria 1 b e secundaria perda de
multimeros HMW, usualmente acompanhado de tromboci-
topenia; () tipo 3 — deficiéncia severa de FvW com defici-
éncia secundaria de FVIII em varios graus. O padrao familiar
nao € repetitivo como na hemofilia, variando entre os mem-
bros de uma mesma familia. ¢

No acompanhamento dos pacientes com coagulopa-
tias € importante o tratamento das hemorragias agudas, cui-
dados perioperatorios e profilaxia das hemorragias. A edu-
cacgao direcionada destes pacientes é fundamental para a
redu¢io da morbidade e da mortalidade, com énfase 2 higi-
ene oral, assim como a vacinac¢ao contra hepatite A e B. O
uso de injecdes intramusculares, assim como de drogas como
os antinflamatérios nio esterdides e outras que inibem a
atividade plaquetaria devem ser evitados.'?

Os pacientes com coagulopatias podem ser

submetidos as cirurgias eletivas, sendo necessaria uma equipe
multidisciplinar, com 6tima interacdo entre o cirurgiao,
hematologista, hemoterapeuta e laboratério de coagulacio.
E importante a correciio da coagulacio durante o ato cirdrgico
e no periodo poés-operatério até a cicatrizacdo da ferida
operatéria.’

As recomendacoes gerais incluem: (a) excluir a
presenca de anticorpo inibidor de fator antes da cirurgia; (b)
prevenir o paciente quanto ao uso de medicagoes anti-
plaquetarias antes e apds a cirurgia; (¢) fazer a cirurgia no
inicio do dia e no inicio da semana para prevenir problemas
administrativos e (d) ter a certeza de que havera suficiente
quantidade de produtos de reposicio para o per e pos-
operatorio, assim como reserva de sangue fenotipado e
submetido a triagem para doengas transmissiveis por
hemoderivados.!

O objetivo deste trabalho prospectivo foi o de avaliar,
em um periodo de 10 anos, a resposta a um tratamento
padronizado para a correcio da crase sangtiinea em pacientes
que tinham hemofilia ou doenca de von Willebrand, e que
fossem submetidos a cirurgia otorrinolaringolégica de
pequeno, médio e grande porte.

PACIENTES E METODO

Foi realizado um estudo prospectivo, no periodo de
marco de 1992 a fevereiro de 2002, de 20 pacientes de
ambos os sexos, com idade variando entre 2 e 62 anos, com
o diagnéstico de hemofilia ou DvW, com indicacio de cirurgia
eletiva otorrinolaringolégica.

Os pacientes cumpriram um protocolo de cuidados
perioperatérios, com estudo da hemostasia (agregaciao
plaquetaria, dosagem de fatores e pesquisa de inibidor);
diagnostico e classificacao do distarbio da coagulacao (tipo
de hemofilia e gravidade: leve, moderada e grave, e tipo da
DvW: tipol, tipo 2 e subtipos e tipo 3); sorologia para
hepatites e HIV; e correciao do distarbio da coagulacao no
per-operatorio e pos-operatorio, até a cicatrizagio da ferida
cirdrgica, com agentes farmacolégicos: antifibrinoliticos,
analogo sintético da vasopressina; e/ou com hemoderivados:
terapia de reposiciao de acordo com o tipo e gravidade da
coagulopatia, assim como com o porte cirirgico do
procedimento.

O nivel minimo de fator foi elevado para 100% no
per-operatorio, uma vez que as cirurgias otorrinolaringolégicas
tém alto potencial hemorragico. Foi feita realizada a dosagem
diaria do nivel minimo, sendo mantido em 50% até o 122 dia
de pos-operatorio.

Foram excluidos do estudo pacientes com anticorpo
plasmatico inibidor de fator de coagulacio.

Foram avaliados: as caracteristicas clinicas do grupo
de pacientes, o porte do procedimento, a terapéutica
instituida, a eficiéncia do tratamento no controle do
sangramento per € pos-operatorio.
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RESULTADOS

Dos 20 pacientes, 14 eram do sexo masculino, destes
11 eram hemofilicos (10 com hemofilia A grave e 1 com
hemofilia B leve) e 3 com DvW. Dos pacientes do sexo
feminino, 1 paciente era portadora do gene para hemofilia
A, com 30% de atividade de FVIII, 1 hemofilica A grave, 1
com deficiéncia grave de fator X e 3 com DvW.

A idade variou de 2 a 62 anos, com idade média de
23,75 anos. Dos hemofilicos, todos tinham sindrome de
imunodeficiéncia adquirida (SIDA).

Foram efetuados um total de 25 procedimentos cirtrgicos
nos 20 pacientes. A paciente n° 4 foi submetida a 2 timpanotomias
em dias diferentes, assim como os paciente n2 5, 6 e 7 que
fizeram mais de 1 pun¢ao de maxilares por via fossa canina, em
tempos diferentes e com nova reposicio a cada procedimento.

Os procedimentos tiveram uma duracio média de 1
hora e 37 minutos, variando de 15 minutos a 12 horas.

O paciente n® 15, com DvW tipo 3, tinha sinusite
recorrente, com roncos € volumosas epistaxes no pré-ope-
ratério, ja tendo sido submetido a diversos tamponamentos.
Foi submetido ao tratamento cirargico como tentativa de
melhor controle das sinusites e das epistaxes. Foram testa-
dos varios tipos de concentrados de FVIII /FvW, com boa
resposta apenas ao 8-Y e ao criopreciptado. No momento
com 6 anos de seguimento houve controle das epistaxes e

das sinusites recorrentes.

A paciente identificada pelo n® 20, com DvW do tipo
1, foi operada em conjunto com as equipes de Cirurgia de
Cabeca e Pescoco e Neurocirurgia. O tempo cirdrgico teve
uma duracio total de 12 horas, com reposi¢io de concentrado
de FVIII/FvW no per e pés-operatorio. Nao houve qualquer
complicacao hemorragica.

Os resultados foram tabulados em duas tabelas com
énfase na idade, sexo, coagulopatia, doengas associadas de
interesse otorrinolaringologico, procedimento cirirgico
realizado, como foi realizada a correcao do distiirbio da crase
e nas complicacoes pos-operatorias. (Tabelas 1 e 2)

DISCUSSAO

A DvW foi originalmente descrita em 1926 pelo
médico Erik von Willebrand. A desordem € associada a san-
gramentos mucosos, incluindo epistaxe, hipermenorréia e
excessivo sangramento em cirurgias e manipulacoes
dentarias. Na DvW os pacientes apresentam uma anormali-
dade quantitativa ou qualitativa do FvW. Mais de 20 tipos e
subtipos foram descritos. Cerca de 70% tém o tipo 1, 10-
20% o tipo 2A e 2B e aproximadamente 10% o tipo 3. Dos
pacientes do estudo com DvW, houve uma maior prevaléncia
de pacientes com o tipo 1 (4 pacientes), seguida pelos tipo
2A e 3 (1 paciente cada), concordando com outros autores.

Tabela 1. Relacdo dos pacientes estudados, com énfase na idade, sexo, coagulopatia e doengas associadas de interesse

otorrinolaringolégico.

Ne ldade Sexo Coagulopatia Doencas associadas

1 27 a Q Portadora com 30% FVIII Polipose nasossinusal + otite

2 8a 3 Hemofilia A grave SIDA + hipertrofia adendides

3 27 a ¢] Hemofilia A grave SIDA + otite externa maligna bilateral

4 55 a Q Hemofilia A grave SIDA + sinusite + otite média recorrente

5 7a 3 Hemofilia A grave SIDA + sinusite + osteomielite de face

6 38 a 3 Hemofilia A grave SIDA + sinusite + osteomielite de face

7 10a o] Hemofilia A grave SIDA + sinusite + osteomielite de face

8 40 a ¢ Hemofilia A grave SIDA + sinusite + otite externa maligna

9 24 a l¢) Hemofilia A grave SIDA + sarcoma Kaposi + leséo faringe

10 22 a ¢ Hemofilia A grave SIDA + sinusite + linfoma ndo Hodgkin

11 45 a 3 Hemofilia A grave SIDA + sinusite + linfoma ndo Hodgkin

12 62 a Q Deficiéncia de fator X SIDA + sinusite + lesdes de boca

13 19a 3 Hemofilico B leve SIDA + sinusite + osteomielite de face

14 8a Q DvW tipo 1 Hipertrofia tonsilas palatinas e faringea

15 2a 3 DvW tipo 3 Hipertrofia tonsila faringea, de cornetos
nasais inferiores e epistaxe grave

16 7a d DvW tipo 1 Hipertrofia tonsilas palatinas e faringea

17 23 a Q DvW tipo 1 Desvio septal e hipertrofia de cornetos

18 18 a 3 Hemofilia A grave SIDA + lesao ulcerada de faringe

19 9a 3 DvW tipo 2 - A Hipertrofia tonsilas palatinas e faringea e de

cornetos nasais inferiores
20 24 a Q DvW tipo 1 Osteoma etmoidal com invaséo orbitaria e

intracraniana, e com mucocele

Observagbes: a — idade em anos, & — sexo masculino, ¢ — sexo feminino, FVIII — fator VIII, SIDA - sindrome de imunodeficiéncia adquirida,

DvW - doenca de von Willebrand.
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Tabela 2. Relagdo dos pacientes estudados, com énfase no procedimento cirdrgico realizado, nas complicagées pos-operatoérias

e na correcao do disturbio da crase.

N° Procedimento cirdrgico efetuado Corregdo crase Complicacdes
1 Pansinusectomia + polipectomia + timpanotomia DDAVP+EACA —
2 Adenoidectomia Criopreciptado Sangramento até e
levacéo nivel minimo de VIiI
a 80% no pos-operatério
3 Desbridamento tecido necrético Criopreciptado —
4 Timpanotomia + pung&o maxilar Criopreciptado —
Timpanotomia 8Y
5 Puncgédo maxilares Criopreciptado —
Puncgédo maxilares Criopreciptado
6 Puncdo maxilares Criopreciptado —
Puncgédo maxilares 8Y
Puncgédo maxilares Criopreciptado
7 Puncéo maxilares 8Y —
Puncgdo maxilares 8Y
8 Puncgédo maxilares 8Y —
9 Biopsia de faringe 8Y —
10 Bidpsia + desbridamento + puncgéo 8Y —
11 Biopsia de faringe 8Y —
12 Biopsia de boca + puncédo maxilar PPSB —
13 Puncgédo maxilar DDAVP —
14 Adenotonsilectomia DDAVP+ EACA —
15 Adenoidectomia + turbinectomia 8Y,criopreciptado Volumosas epistaxes
16 adenotonsilectomia DDAVP +EACA —
17 Septoplastia + turbinectomia inf. DDAVP +EACA —
18 Biopsia de faringe 8Y —
19 Adenotonsilectomia + turbinectomia 8 Y + EACA —
20 Craniotomia + etmoidectomia + 8-Y —

esfenoidectomia + reconstrugéo

Observagdes: turbinectomia — resseccéo parcial do corneto inferior nasal bilateral, DDAVP — Desmopressina, EACA — &cido épsilon aminocaproi-
co, PPSB - complexo protrombinico ndo ativado e 8-Y — concentrado de FVIII/FVW com pureza intermediaria, preparado a partir de crioprecip-
tado, com remocao parcial do fibrinogénio e inativagdo viral. Pacientes 4, 5, 6 e 7 submetidos a mais de um procedimento cirirgico.

A historia clinica de sangramento € importante para o diag-
nostico. Se a DvW € suspeitada, devem ser realizadas dosa-
gens de tempo parcial de tromboplastina ativada (PTTa),
dosagem do tempo de sangramento, do fator VIII:C, do
cofator ristocetina e do antigeno de von Willebrand. Testes
adicionais de adesao plaquetiria com ristocetina e da estru-
tura multimérica e dos testes de banda de colageno sao
importantes para a diferenciacio dos tipos de DvW. A DvW
afeta cerca de 1-3% da populacao, nao sendo diagnosticada
na maioria das pessoas, sendo 2 vezes mais frequientes do
que as hemofilias. Embora a casuistica geral da DvW seja
maior do que a das hemofilias, neste estudo, os pacientes
cirargicos mais freqiientes foram os de hemofilia (14
hemofilias: 6 DvW), provavelmente por influéncia da asso-
ciacao com a SIDA, o que tornou necessdrias as interven-
¢cOes para diagndstico e tratamento das intercorréncias da
doenca viral 23468

Um dos grandes desafios no tratamento dos
hemofilicos € o desenvolvimento de anticorpos inibidores

de FVIII e FIX. A prevaléncia do inibidor de FVIII oscila em
torno de 4 a 20% nos pacientes com hemofilia A. Somente
1-4% dos pacientes com hemofilia B desenvolvem inibidores.
Os pacientes que apresentam maior risco de desenvolver
inibidores sio os: com hemofilia grave, com menos de 30
anos, com predisposicio genética, com antigenicidade para
a terapia de reposicio de fator e em paciente negros, quando
comparados com brancos. Os pacientes com DvW do tipo
3, politransfundidos, também podem desenvolver inibidores,
embora mais raramente.”'?

O tratamento dos pacientes com inibidores de fator
de coagulacio é importante para a parada das hemorragias
agudas, para a melhora da hemostasia antes e apds cirurgias
e para induzir a imunotolerancia ao fator. As cirurgias eletivas
sdo geralmente contra-indicadas nos pacientes com inibidor.
Por este motivo excluimos estes pacientes do protocolo de
tratamento cirdrgico eletivo otorrinolaringolégico. !

No tratamento das coagulopatias, tem-se a terapéutica
transfusional de reposicao e a nio transfusional. Na nao

REVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 69 (1) PARTE 1 JANEIRO/FEVEREIRO 2003
/ e-mail: revista@sborl.org.br

http://www .sborl.org.br

43



transfusional, destaca-se o uso de desmopressina e dos
agentes antifibrinoliticos."

A desmopressina (1-deamino-8-D-arginina vasopres-
sina, DDAVP) € um analogo sintético da vasopressina que
foi originalmente desenvolvido para o tratamento do diabete
insipido e vem sendo usado no tratamento da DvW e da
hemofilia desde 1977. O DDAVP aumenta as concentra-
¢coes plasmaticas do FVIII e do FvW, sem efeitos colaterais
importantes tanto em voluntarios saudaveis, quanto em
hemofilicos com DvW. O modo de acao do DDAVP ainda
nao € completamente conhecido. A adi¢io de DDAVP a
cultura de células endoteliais nao teve efeito na sintese ou
secrecao do FvW, haveria provavelmente uma outra via ainda
nao identificada.>!*14

As vantagens do DDAVP sao: baixo custo e auséncia
de risco de transmissao de doencas. Pode ser indicado para
cirurgias de menor porte, assim como para sangramentos
de pequeno e médio porte. Nos sangramentos mais graves
e nas cirurgias de maior porte € mais apropriado o uso de
concentrados de FVIII/FyWw, 141214

O DDAVP ¢ administrado na dosagem de 0,3 pg/Kg,
diluido em 50 mililitros (ml) de solu¢io salina e administrado
via endovenosa em cerca de 30 minutos. Aumenta em 3a 5
vezes os niveis de FVIII e de FvW no plasma, em
aproximadamente 30 minutos, mantendo-os elevados por
6-8 horas. As infusdes podem ser repetidas a cada 12-24
horas, a depender do tipo e severidade do sangramento. A
via subcutinea também pode ser usada, na dosagem de
0,4pg/Kg. O DDAVP intranasal foi desenvolvido para o
diabete insipido e para a enurese noturna e nio para hemofilia
ou DvW. O Stimate® Nasal Spray € a vasopressina de uso
intranasal indicada para as coagulopatias (150 pg/atomiza¢io)
— 150 pg/dia em pacientes até 50 Kg e 300 g com mais de
50 Kg. Os pacientes tratados repetidamente com DDAVP
podem tornar-se menos responsivos a droga. ! #1214

O DDAVP é mais efetivo no tipo 1 da DvW,
especialmente naqueles com plaquetas normais. Os com
hemofilia leve e moderada geralmente também respondem
bem. E contra-indicado no tipo 2B da DvW, por causa do
aparecimento transitério de trombocitopenia. Os pacientes
com o tipo 3 da DvW ou com hemofilia grave nao
respondem ao DDAVP. O agente foi utilizado na paciente
portadora com 30% de FVIII, no paciente com hemofilia
leve e nos pacientes com DvW do tipo 1 em cirurgias de
pequeno e médio porte, sendo em quatro pacientes
associado ao agente antifibrinolitico, acido épsilon
aminocaproéico (EACA), Nos pacientes do estudo, controle
do sangramento foi considerado excelente, concordando com
o descrito por outros autores. 11121416

A ativacio e inibicao da hemostasia depende da
interacio entre 4 sistemas biolégicos: parede vascular,
plaquetas, sistema da coagulacio e fibrinolitico. O mecanismo
hemostatico inicia-se no sitio de lesio vascular até a formacao
do tampao de fibrina. O processo de coagulagio € regulado

~

pelos anti-coagulantes fisiologicos, isto €, o sistema
fibrinolitico."”

Os agentes antifibrinoliticos sdo drogas sintéticas que
inibem a fibrindlise, interferindo na ligacao do plasminogénio
a fibrina, o que previne a lise do coagulo recém formado. O
EACA (50 mg/kg — 4 vezes ao dia) e o dcido tranexdmico
(25 mg/Kg — 3 vezes ao dia) sio os aminodcidos
antifibrinoliticos mais usados. Podem ser administrados por
via oral, endovenosa ou topicamente, sendo uteis para
epistaxe, sangramentos de cavidade oral, gastrointestinal e
metrorragias. Sao Uteis em condicoes de aumento localizado
ou generalizado de fibrindlise. O efeito hemostatico ocorre
pela atividade fibrinolitica ou por intera¢ao adicional com
plaquetas e outros mecanismos desconhecidos. Sao contra-
indicados nos sangramentos do trato geniturinario e nos
pacientes com potenciais riscos de trombose.!#>1418.19

A terapia hormonal com os estrogénios também pode
ser utilizada com o objetivo de elevar os niveis plasmdticos
de FvW, mas a resposta € variavel e imprevisivel, ndo podendo
ser amplamente utilizados. Na experiéncia clinica continuada,
530 muito uteis para reduzir a gravidade da metrorragia em
mulheres com DvW, mesmo nas tipo 3, ainda que nio
modifiquem os niveis de FVIII-FvW. A terapia hormonal nao
foi usada em nenhum dos pacientes do estudo.”

Na terapia de reposicio com hemoderivados, os
concentrados comerciais de FVIII e FIX sio melhores do
que o criopreciptado ou plasma fresco congelado, por
conterem quantidades padrao de fator e pelo menor risco
de transmissao de doengas virais. Os concentrados sao
preparados a partir de um poolde plasma derivado de um
grande nimero de doadores. Uma boa seleciao de doadores
e o tratamento dos concentrados com técnicas de inativacao
viral reduziram muito o risco de transmissao dos virus da
hepatite e da SIDA. Os pacientes com hemofilia A do estudo
foram repostos com criopreciptado ou 8Y (fator de pureza
intermediaria FVIII/FvW). A escolha do produto foi de acordo
com a disponibilidade por ocasiao do procedimento. Todos
os de hemofilia que usaram hemoderivados tinham a forma
grave, ou seja, nao responsivos ao DDAVP.!

A quantidade de FVIII a ser infundida é dependente
da indicacio terapéutica e do nivel de fator do paciente. O
acompanhamento no pés-operatério destes pacientes deve
ser realizado através da dosagem de nivel minimo de FVIII a
cada 24 horas, como foi realizado nos pacientes do estudo.
Nos pacientes cirdrgicos com alto potencial hemorragico (como
as cirurgias otorrinolaringolégicas) deve-se elevar o nivel
minimo para 100% para o per-operatorio e manter o nivel
minimo no pés-operatério com 50% até o 122 dia. Um paciente
hemofilico A grave apresentou sangramento pos-operatorio
com o nivel minimo de 50%, e apds a elevacao do mesmo
para 80%, houve a supressao do sangramento. Cada unidade
internacional (UD infundida por quilograma de peso (Kg),
aumenta em 2% (0,02 Ul/ml), com a meia-vida aproximada
de 10-12 horas, esta representado na seguinte férmula:
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FVIII dose (U/Kg) = aumento do % de FVIII desejavel
X05"

A terapia transfusional com derivados sangtiineos que
contenham FVIII/FvW sao o tratamento de escolha para os
pacientes com DvW que nao respondem ao DDAVP, tipo 2
e 3. Podem ser usados plasma fresco congelado (necessitam
grandes volumes), criopreciptado (5-10 X mais FvW do que
o plasma fresco congelado), ou concentrados de pureza
intermediaria inativados para virus, como o 8Y. Nos pacientes
do estudo foi usado 0 8Y em uma paciente com o tipo 1 da
doenga, ao invés do DDAVP, devido ao longo tempo
cirargico, intensidade da perda sangtiinea trans-operatéria e
extensao da doenga tumoral, tendo sido inclusive necessaria
a resseccao parcial de dura-mater e reconstrucao da mesma
e da base anterior do cranio e na crianca de 2 anos com o
tipo 3 da doenga.®131620.21

Em uma paciente com deficiéncia grave de fator X
foi usado o complexo protrombinico (PPSB). O PPSB € um
derivado plasmatico que contém os fatores II, VI, IX e X, e
proteinas C e S. E usado no tratamento de reposicio da
hemofilia B e nas demais deficiéncias. E também necessario
o conhecimento do sitio e a severidade do sangramento,
assim como dos niveis plasmaticos dos fatores para a
reposiciao do PPSB. A meia-vida do PPSB é de 18 — 24 horas.
Calcula-se na seguinte férmula:

Dose de FIX (UI/Kg)
desejavel X 1,2

aumento do % de FIX

Ha um risco de produzir complicacdes trombética,
como coagulacio intravascular disseminada, pela ativacao
de fatores da coagulacio. Deve ser evitada a associacao com
agentes antifibrinoliticos pela potencializacio de tais efeitos.'

Nos pacientes submetidos a tonsilectomia, as lojas
tonsilares foram totalmente fechadas, evitando a presenca
de espaco morto, para diminuir a area cruenta exposta. Os
pacientes de turbinectomia e de adenoidectomia foram
mantidos tamponados por 48 horas. O LASER no tratamento
dos hemofilicos € um método auxiliar muito importante para
diminuir o risco de sangramento, como a miringotomia com
OtoScan LASER e na tonsilectomia com o Nd YAG LASER,
para a dissecc¢ao da loja tonsilar. O LASER de CO2 de alta
energia tem excelente efeito hemostatico, especialmente
em pacientes ou lesdes com potencial aumentado de
sangramento, principalmente quando comparados resultados
de procedimentos efetuados de forma tradicional. Nao houve
a oportunidade do uso do LASER nestes pacientes pela falta
de disponibilidade do referido material 314192224

Alguns autores descrevem em seus tratados que a
alteracio da coagulacgao € contra-indicac¢io absoluta para a
realizacao de cirurgias. Neste estudo de 20 pacientes, com
cirurgias de diversos portes, todos tiveram evolucao
satisfatoria, sem maiores complicacdes e com os beneficios
da cirurgia executada. Esta observacio também foi feita por

outros autores, confirmando que quando os pacientes estio
adequadamente tratados, ndo ha aumento do risco operatério
de pacientes com hemofilia ou DvW 315527

CONCLUSOES

Os pacientes com hemofilias nos diversos graus, as-
sim como os de doenga de von Willebrand, quando adequa-
damente corrigidos do distirbio da crase, podem ser sub-
metidos com seguranga 2 cirurgia eletiva otorrinolaringolo-
gica, sendo muito importante uma boa integracao entre as
equipes de otorrinolaringologia e hemoterapia.
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