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RELATO DE CASO

DIAGNOSTICO TARDIO DE HEMOFILIA TIPO A EM PACIENTE

POLITRAUMATIZADO: UM RELATO DE CASO

LATE DIAGNOSIS OF HEMOPHILIA TYPE A IN POLYTRAUMATIZED

PATIENT: A CASE REPORT

Beatriz Ferroli Cavalcante', Renata Betelli Cardoso Alves', Rafael Rodrigues Martins’,

Gustavo Invernise de Moraes’, Seyna Ueno Rabelo Mendes?.

RESUMO

A hemofilia é uma doencga hereditaria resultante da mutagdo do gene, presente no
cromossomo X, responsavel por codificar os fatores de coagulagdo. E transmitida
quase que exclusivamente a individuos do sexo masculino por maes portadoras da
mutagdo. O relato conta o caso de um paciente de 18 anos, previamente higido,
com quadro de dor abdominal apds trauma fechado com 24 horas de evolugdo.
Foi submetido a trés intervencgdes cirurgicas de reparagao de danos, todas com
repercussdes clinicas importantes no pods-operatério. Em investigacdo
compartilhada com equipe de hematologia, foi feito diagndstico de hemofilia tipo
A, mudando o rumo do tratamento inicialmente estipulado.

Palavras-chave: Transtornos de coagulagdo sanguinea. Fator VIII. Hemofilia A.
Cirurgia geral.

ABSTRACT

Hemophilia is hereditary disease resulting from mutation of the gene, present in
the X chromosome, responsible for encoding the coagulation factors. It is
transmitted almost exclusively to males by mothers carrying the mutation gene.
The case reports a patient, 18 years old, previously healthy, presented with blunt
abdominal trauma with 24 hours of evolution. He went through three damage
control surgeries, all with major postoperative clinical consequences. In
investigation with the hematology team, hemophilia A was diagnosed, changing
the course of the stipulated initial treatment.

Keywords: Blood coagulation disorders. Factor VIIl. Hemophilia A. General
surgery.
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INTRODUCAO

A hemofilia é uma desordem da coagulagdo
sanguinea de caracteristica hereditaria ligada ao cromossomo
X, causada pela deficiéncia do gene que codifica o fator de
coagulagdo VIl (hemofilia tipo A) e fator IX (hemofilia tipo B).
De carater genético, é transmitida pelo gene recessivo ligado
ao cromossomo X, sendo os individuos do sexo masculinos os
mais afetados: ) Tais fatores plasmaticos tém um papel
essencial na coagulacdo, sendo que esta falha genética causa
diminuicdo e atraso na geragdo de trombina, dando origem a
defeitos na formagdo dos codgulos e a didteses hemorragicas
importantes.

A incidéncia das hemofilias é de aproximadamente
1:10.000 nascimentos no tipo A e 1:40.000 nascimentos no
tipo B, sendo que a primeira é a mais comum com 80% dos
casos. Segundo o Ministério da Saude (MS), ha atualmente
cerca de 11.000 hemofilicos no Brasil, sendo que
aproximadamente 3.000 deles s3o graves. @

As manifestagBes clinicas mais precoces sdo a
presenca de faceis contusdes na infancia e sangramento
espontaneo, sem nenhuma razdo aparente, mais comum em
articulagdes, tecido mole e grandes grupos musculares como
pernas, nadegas e antebracos.

A magnitude do sangramento e das manifesta¢des
hemorrdagicas depende da gravidade do acometimento da
doenga. Assim, em pacientes com as formas graves, as
primeiras hemorragias geralmente ocorrem antes do segundo
ano de vida. Quase metade das criangas com hemofilia tipo A
tem um sangramento muscular ou hematoma por volta dos 6
a 8 meses de vida, quando a atividade fisica se intensifica.

O diagndstico dos individuos portadores de hemofilia
se dd algumas vezes apds trauma. E a mortalidade em
pacientes com trauma de qualquer etiologia esta diretamente
relacionada a disturbios da via de coagulagdo sanguinea. Além
disso, a coagulagdo faz parte integral do processo de
inflamacdo e sua ativacdo exacerbada resulta no consumo dos
fatores piorando prognéstico em um quadro séptico. ) (®

O primeiro tratamento para hemofilia foi instituido
em 1840 com a transfusdo sanguinea direta. O tratamento
moderno comegou em 1965 com a identificagdo da fragao
crioprecipitada dos fatores de coagulagdo plasmaticos,
estudados por Judith Pool™.

No caso clinico relatado a seguir, é discutida a
presenca de uma coagulopatia diagnosticada tardiamente,
que levou uma sequéncia de intervengbes cirdrgicas
possivelmente evitdveis. Tais condutas provocaram desde
sangramentos leves até periodos de instabilidade
hemodindmica importantes. Os episddios hemorragicos de
grande monta podem desencadear no paciente hemofilico
choque hipovolémico grave, deteriorando o progndstico.
Dessa forma, este relato é de grande valia, pois tais
intercorréncias poderiam ser mais bem manejadas, no
primeiro contato do paciente na emergéncia, com a
racionalizacdo do diagndstico diferencial da hemorragia com a
hemofilia.

DESCRIGAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 18 anos, procedente de
Gurupi-Tocantins, previamente higido e sem comorbidades.
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Foi vitima de acidente motociclistico na cidade de Xinguara-
Para, onde inicialmente ndo procurou atendimento médico.
Segundo relato do paciente, este se encontrava em bom
estado geral com presencga de escoriagdes em perna e brago
esquerdo, porém sem demais complicagBes sistémicas no
momento. Em menos de 24 horas apds, paciente referiu dor
abdominal difusa de inicio subito e forte intensidade em
regido abdominal, de caracteristica em aperto, sem fator de
melhora ou piora.

Foi admitido na Unidade de Pronto Atendimento
(UPA) local, com sinais de peritonite, e direcionado com
urgéncia para o centro de referéncia (Hospital Regional de
Gurupi) para avaliagdo e realizagcdo de exames de imagem. Ao
término da tomografia computadorizada de abdome, paciente
sofreu episddio de sincope com instabilidade hemodinamica e
entdo encaminhado para intervengdao em centro cirurgico.
Submetido a laparotomia exploratdria, foi determinada a
presenca de grandes hematomas e codgulos que
contemplavam toda cavidade abdominal, no entanto, sem
identificacdo de nenhum grande vaso sangrante. Dessa forma,
foi realizada a revisdo da hemostasia, colocagdo de trés drenos
tubulaminares e fechamento com pontos totais e subtotais
(Figura 1). Em virtude da grande perda volémica, o paciente
foi direcionado para Unidade de Terapia Intensiva (UTI) para
suporte e monitorizagdo continuos, permanecendo por 14
dias. Nesse interim, paciente passou por mais outras duas
intervencBGes cirurgicas decorrentes de sangramentos
constantes na ferida operatdria com repercussdes sistémicas.

Figural

i

Cerca de duas semanas depois, foi transferido ao
Hospital Geral Publico de Palmas (HGPP), onde foi admitido
pela equipe de Cirurgia Geral. Ao exame fisico, encontrava-se
em regular estado geral, mucosas hipocoradas, eupneico em
ar ambiente e sem sinais de sangramento ou peritonite. Os
exames de entrada demonstraram anemia com hemoglobina
de 8,3 g/dL; sem leucocitose; sem plaquetopenia; aumento
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das transaminases; tempo de sangramento normal, tempo de
tromboplastina parcialmente ativada (TTPa) de 35 segundos e
tempo de protrombina (TAP) com INR 1,0.

Em virtude desses achados, foi solicitada avaliacdo
hematoldgica para coagulopatias. Os exames laboratoriais
confirmaram a deficiéncia de fator VIII, fechando diagnéstico
tardio do paciente com Hemofilia tipo A. Inicialmente, foi
realizada estabilizagdo clinica do paciente com melhora dos
niveis de hematdcrito/hemoglobina e cuidados com a ferida
operatodria. Paciente evoluiu com melhora do quadro clinico e
recebeu orientagdes de alta hospitalar e seguimento
ambulatorial com equipe de hematologia

DISCUSSAO

O diagnéstico definitivo para hemofilia tipo A
depende da confirmagdo laboratorial da deficiéncia do fator
de coagulagdo VIII. Deve ser pensado sempre que houver
histéria de sangramento espontaneo ou prolongado apods
pequenos traumas e, inclusive, histéria de sangramento
excessivo apos procedimentos cirdrgicos ou extragdo dentaria.
E importante lembrar que embora a histéria familiar esteja
frequentemente presente, em até 30% dos casos pode nao
haver antecedente familiar de hemofilia. ©® O coagulograma
com alargamento do TTPa e TP normal é observado na grande
maioria das vezes, com exceg¢do de alguns casos de hemofilia
leve, onde o TTPa permanece normal.

O caso clinico relatado traz a histéria de um paciente
jovem previamente higido, sem histdria familiar para
coagulopatias ou quaisquer doengas genéticas, que
apresentou trauma abdominal fechado. No trauma fechado,
existem duas forgas envolvidas no impacto: a compressao e o
estiramento. Este ultimo surge como resultado da mudanga
abrupta de velocidade por parte de um 6rgdo ou estrutura.
Esta diferenga na aceleragdo ou desaceleragdo faz com que
partes de estruturas intra-abdominais se separem ao rasgar
tecidos, causando sangramento abundante. (*9)

Inicialmente, a dor abdominal do paciente em
questdo poderia ser o Unico sinal da existéncia de uma
hemorragia intrabdominal em curso. O risco de hemorragia na
hemofilia tipo A depende da gravidade da deficiéncia do fator
de coagulacio e da idade do paciente. ) Uma histéria de
qualquer trauma abdominal e o aparecimento de uma nova
dor abdominal em um paciente com hemofilia deve despertar
suspeita. Uma contusdo, ndo reconhecida precocemente, que
se expande rapidamente em pacientes hemofilicos pode levar
a choques hemorrdgicos com complicagdes hipovolémicas de
dificil revers3o. 2

Pacientes vitimas de traumas graves sofrem
alteragdes fisiologicas e metabdlicas que frequentemente
culminam com a temida “triade letal”, composta por: acidose
metabdlica, hipotermia e coagulopatia. A melhora da
sobrevida nesse grupo de pacientes se da com a cirurgia de
controle de danos (CCD), procedimento de escolha em
pacientes com multiplas lesGes de alta complexidade. Ainda
assim, a CCD esta associada a uma taxa de mortalidade alta,
de 35%, possivelmente relacionada a gravidade dos pacientes
que a ela s3o submetidos. ¥ O paciente do relato foi
submetido a uma primeira CCD apds episddio de sincope no
momento de realizacdo da tomografia de abdome.
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As intervengdes cirurgicas em pacientes
portadores de hemofilia tipo A devem exigir um planejamento
adicional com suporte laboratorial e monitorizacdo dos niveis
dos fatores de coagulagdo, desde o pré-operatério. Devem
estar preparadas grandes quantidades de concentrado do
fator de coagulagdo. Caso ndo estejam disponiveis, é preciso
suporte adequado de plasma do banco de sangue. (3

Sem o diagndstico precoce da hemofilia A no paciente
relatado, as complicagdes devido ao sangramento, como a
instabilidade hemodinamica presente, foram conduzidas com
a monitorizagdo continua e ressuscitacdo volémica com uso de
soro fisioldgico 0,9%. Tal manejo se mostrou ineficaz, visto
gque o paciente continuava apresentando episodios de
hipotensdo associados a hemorragia interna.

De maneira geral, é preconizado que o principal
objetivo do cuidado na hemofilia tipo A é a prevencgdo e
tratamento do sangramento agudo com o fator de coagulagao
especifico deficiente, sempre que possivel. Pode ser utilizada
como medida adicional a desmopressina, em pacientes de
menor gravidade, ou fatores de coagulagdo recombinantes
ativados (bypassing products) naqueles cujos niveis de fatores
de coagulacdo deficientes ndo melhoram apds 1 hora da
infusdo dos repositores — estes sdo chamados de pacientes
com presenca de inibidores imunolédgicos de fatores de
coagulagdo. (14 (15 (16)

A equipe médica de atendimento inicial do paciente
ndo realizou os exames de coagulacdo necessdrios pré-
operatorios, justificando-se até pela urgéncia do caso. Porém,
na recorréncia das cirurgias seguintes, era necessario que
fossem assim pesquisados. Quando algum distlurbio de
coagulagdo  fosse identificado, provavelmente um
aprofundamento nessas alteragBes levaria a um diagndstico
relativamente precoce de hemofilia, evitando expor pacientes
a mais intervengdes cirurgicas.

Dessa forma, ao diagnosticar um individuo com
hemofilia ou outras coagulopatias, os profissionais devem
estar preparados para acolher e orientar o paciente e seus
familiares, transmitindo confianca e seguranga durante o
processo de reorganizagao familiar consequente a essa nova
situacdo. A natural necessidade de informagdes sobre a
doenga deve ser satisfeita de forma clara e compativel com o
grau de compreensdo dos envolvidos.

A recomendacdo atual da Federagdo Mundial sobre
Hemofilia é que para gestdo adequada em situacbes de
emergéncias, todos os pacientes devem carregar uma
identificacdo acessivel acerca do diagndstico, gravidade do
disturbio hemorragico e informagdes sobre o tratamento
médico/clinico. 17 (18),

CONCLUSAO

O paciente traumatizado sabidamente precisa de um
atendimento répido e efetivo. O desconhecimento da doenca
hemofilica em pacientes vitimas de trauma pode ter um
desfecho sombrio caso o profissional médico ndo esteja
atento aos diagndsticos diferenciais das hemorragias com os
disturbios da coagulagdo, como a hemofilia. No caso relatado,
vale ressaltar que a conduta adequada para o trauma em
pacientes portadores da hemofilia deve ser cautelosa, porém
assertiva para evitar descompensacdo hemodinamica e piora
da morbimortalidade.
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