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Aos pacientes com hemofilia € quase sempre negada a pos-
sibilidade de serem submetidos a cirurgia. Os conhecimentos
atuais desta afeccao podem, entretanto, permilir colocar tais
pacientes em condigcoes operatorias, desde que algumas medidas
e determinados cuidados sejam obedecidos.

A partir da fisiopatologia da doenca o0s autores esiabele-
cem uma conduta para os casos de cirurgia em hemofilicos
dando énfase ao trabalho de equipe formada por Hematologisia,
Cirurgido e Anestesiologista.

Obedecendo cuidadosamente a conduta tracada, um paciente
com grave hemofilia lipo A, com apenas 39, de Fator VIII, foi
preparado e posteriormente submetido a ureterolitotomia, Sob
anestesia geral, com inteiro sucesso.

Sabe-se que muitas intervencoes cirurgicas tém sido ne-
gadas a pacientes hemofilicos, pois uma simples extracao
dentaria pode ter conseqii€éncias graves com relacao a coa-
gulacao e hemostasia. Mesmo uma tubagem traqueal pouco
cuidadosa pode provocar insuficiéncia respiratoria obstrutiva
aguda devido a hemorragia na arvore traqueobrénquica ().

Existem poucos trabalhos sobre anestesia no paciente
hemofilico sendo o objetivo desta comunicacao apresentar a
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conduta adotada em um caso de hemofilia A, com 3% de
Fator VIII, submetido a ureterolifotomia com pleno éxito.

Por se tratar de caso muito grave, acreditamos que esta
conduta possa ser aplicada em todos outros, com pequenas
variacoes.

Assim sendo, vamos fazer um relato sobre a doenca e a
conduta desejavel no pré, per e pos-operatorio, salientando
o trabalho de equipe entre hematologista, cirurgido e anes-
tesiologista.

HEMOFILIA

A hemofllia é uma doenca hemorragica, de caracteristi-
cas proprias, decorrente da deficiéncia hereditaria de Fator
VIII (Hemofilia A) ou do Fator IX (Hemofilia B ou Doenca
de Christmas). Ambas as condi¢des promovem hemorragias
recorrentes, provocadas ou espontianeas. £ doenca heredita-
ria, ligada ao sexo (cromossoma X), por gen recessivo, com
incidéncia aproximada de 1:25.000 habitantes na sua forma
severa (12).

Como o tratamento da hemofilia reside basicamente na
reposicao do fator em falta, além do diagnéstico qualitativo
necessita-se da dosagem quantitativa do fator deficiente,

Os testes laboratoriais qualitatives utilizados sdo: tempo
de coagulacao, tempo de recalcificacdo do plasma, teste do
caolin ativado, consumo de protrombina, tempo de trombo-
plastina total. Os testes quantitativos correspondem a dosa-
gem dos Fatores VIII e IX que nos seus varios graus indi-
cara a gravidade da hemorragia (::2), (Quadro I).

QUADRO 1

VARIACAO DA PORCENTAGEM DO FATOR VIII E GRAU DE HEMORRAGIA
m

20-100 Nao ha hemorragia

25-50 Tendéncia a hemorragia por traumas

5-25 Hemorragia aos pequenos traumas € a cirurgia

1-3 Hemorragia severa aos pequenos traumas ou espontaneas

0 Hemofilia severa. Hemorragias espontineas nos musculos e articulacoes

Wn

Dos meios terapéuticos disponiveis temos (2).
1. Sangue total fresco: Usado para correcio da vo-
lemia e reposicdo de sangue. Tem pouca influéncia na cor-
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recao da deficiéncia basica, podendo elevar de 4 a 6 % ©
Fator VIII, dentro do volume possivel de ser administrado
ao paciente (1.000 ml rapidamente).

2. Plasma fresco: Consegue repor o Fator VIII ateé
nivels de 15 a 20%, com volumes de 8§00 a 1.000 ml,

3. Crioprecipitado e liofilizado de Fator VIII humano:
Estes dois preparados permitem reposicido adequada de até
60-80% de Fator VIII, sendo mais adequado nas hemorra-
gias e nas pequenas e meédias cirurgias,

4. Liofilizado de Falor VIII animal: Permite reposicao
em graves perdas e para grandes cirurgias. Tem o inconve-
niente de sensibilizar o paciente apos 1 semana de uso, com
possibilidade de choque anafilatico. Utilizado como medida
heroica.

ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE HEMOFILICO
NAS CIRURGIAS PROGRAMADAB

Desde o0 momento da internacao do paciente, inicia-se o
trabalho integrado entre o cirurgidao, o hematologista e o
anestesiologista.

Pré-operalério — O trabalho maior nesta fase de pre-
paro do paciente para cirurgia cabera ao hematologista ja
informado com precisao sobre detalhes da cirurgia proposta.

E necessario ter o diagnoéstico precise do fator deficitario,
de um teste de eficiéncia do medicamento e da sensibilidade
do paciente, além da certeza do fornecimento em excesso da
fracao a ser usada. O paciente s6 deve ser operado quando
demonstra um comportamento normal da coagulacao, isto €,
a normalizacao dos testes qualitativos e um percentual de
Fator VIII acima de 60% para cirurgias maiores e acima de
30% para cirurgias médias e pequenas. A dosagem de liofi-
lizado a ser usada é orientada pela seguinte formula:

Total de unidades do Fator VIII —

peso do paciente X % a acrescentar de Fator VIII

-—

K

K = constante para o tipo de fracionamento efetuado no
sangue.

No caso do licfilizado é igual a 1,5
Quando a dosagem de Fator VIII estad dentro da faixa
da cirurgia proposta, os problemas de reposicao ficarao para
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O per e pos-operatério: quando a taxa € baixa deve-se pro-
ceder sua reposicao antes da cirurgia. O anestesiologista
inicia também seu trabalho junto com o hematologista, por-
que estas reposicoes sao controladas por dosagens constan-
tes, “estragando’ as melhores velas. Acreditamos que manter
a veia com canula, através da qual serdo feitas infusoes e co-
lheitas de amostras, seja o método ideal. Para evitar rutura
do vaso, retirada acidental da canula e contaminacao, suge-
rimos usar um prolongamento (parte de equipo de soro) e
.a colocacao de torneira a distancia evitando, com isso, mani-
pulacio direta da canula.

A dissecacao de veia deve ser evitada no paciente hemo-
filico assim como as puncodes arteriais para colheita de
amostras,

Pretendendo praticar uma técnica anestésica de repouso
para o organismo, as drogas bloqueadoras vagais estao con-
tra-indicadas assim como as ativadoras do sistema nervoso
simpatico.

A medicaclo pré-anestésica pode ser feita com um hipno-
analgésico (meperidina) e tranqiiilizante (diazepam).

Além da avaliacdo do estado fisico e do risco operatoério
que se faz na visita pré-operatoria, deve o anestesioclogista
examinar o estado das articulac¢des, pesquisando hematomas
espontaneos, para os devidos cuidados com a postura do pa-
ciente na mesa operatéria. ¥ necessario estudar no pré-ope-
ratério as condigdes para a tubagem traqueal, assim como
a existéncia de lesdes na boca destes pacientes, principal-
mente endo e periodontais.

Per-Operatorio — O consumo dos fatores da coagulacao
aumenta muito durante a cirurgia motivo para exigir a pre-
senca do hematologista na sala cirurgica. Ao cirurgiao cabe
a atencao especial na hemostasia pin¢cando e ligando peque-
nos vasos que em pacientes normais seriam deixados por
conta dos mecanismos fisioldégicos de hemostasia,

Apesar do enfoque principal ser o problema hemorragico,
o anestesiologista tem o papel de prevenir problemas que
possam advir, no pés-operatdrio, devido a sua técnica anes-
tésica. Passaremos a descrever as etapas da anestesia com o0s
comentarios peculiares de cada uma, para o caso em questao.

A. Venopuntura — mesmo que o paciente ja tenha veia
canulizada, deve-se canulizar uma outra, ficando uma para o
hematologista e a outra para o anestesiologista.

B. Inducao — deve ser lenta e cuidadosa dando o
tempo necessario para acao e efeito das drogas administradas,
propiciando uma induc¢ao trangiiila.
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A associacao de diazepam ao inoval precedendo a inje-
¢ao de tiopental tem sido usada de rotina em nosso servico.

O uso de inoval na inducido da anestesia nos garante um
estado de indiferenca psiquica e de analgesia, com diminui-
cdo de dose de tiopental. Esperamos tempo necessario para
hipomotricidade, diminuicao de reflexos, indiferenca psiquica
e, em seguida, administrarmos o tiopental em quantidade
suficiente para abolicao total do reflexo palpebral. Esta in-
ducao suave, em plano, diminuirsa a incidéncia de fascilacoes,
abalos musculares ou contracoes musculares violentas apoés
a injecdo de succinilcolina, quando da tubagem traqueal do
paciente.

" Agitacfio e contracdes musculares violentas podem agra-
var o estado hemorragico muscular e articular nos casos de
hemofilia com hemorragia espontanea.

C. Tubagem {fraqueal — A laringoscopia deve ser
extremamente cuidadosa e os tubos previamente vaselinados
para diminuir o aftrito com a mucosa.

A anestesia topica do laringe e traquéia se impoe com o
aparelho de Mcintosh, o tnico que atinge o nivel traqueal
desejado,

Apesar dos riscos apresentados pela tubagem fraqueal,
acreditamos deva ser ela sempre realizada, pois freqiiente-
mente estes pacientes apresentam periodontites e polpa den-
taria exposta, devido que a eles quase sempre é negado o
tratamento dentario. Estes processos podem vir a sangrar
durante a cirurgia,

D. Manutencao da anestesia — O halotano constitui-
se no melhor agente a utilizar porque permite rapido plano
cirargico, despertar precoce, bom relaxamenfo sem necessi-
dade de grandes doses de relaxantes musculares e nao irrita
a arvore traqueo-bronquica. Procuramos evitar a descurari-
zacao ao final da anestesia, provocadora de sialorréia, le-
vando-se em conta que a aspiracdo da cavidade oral podera
causar traumas, assim como despertar o reflexo da tosse.

A hipertensao e a taquicardia sao indesejaveis, porque le-
vam ao aumento do sangramento do campo operatédrio; as
técnicas de hipotensdo controlada estdo contra-indicadas,
pois impediréo o cirurgidao de ligar pequenos vasos, fontes de
sangramento importante no pos-operatorio. B preciso man-
ter as condi¢coes hemodindmicas o mais préximo do normal.

E. Recuperacao — E desejavel extubar o pacienfe sem
reacao ao tubo e com limpeza da orofaringe extremamente
cuidadosa e delicada.

A extubacao deve ser realizada, com paciente em plano
anestésico, sem o reflexo da tosse, A permeabilidade das vias
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aereas poderad ser mantida com céanula de Guedel, por onde
pode ser administrado oxigénio através de catéter.

Extubado, com boa ventilacdo, aguardamos o despertar
tranquilo do pacienfe sem estimula-lo com drogas ou meca-
nicamente.

Os blogqueios anestésicos estdo totalmente contra-indi-
cados,

Pos-Operatorio — Qs cuidados no pods-operatério con-
tinuam porque este paciente poderi ter que ser tratado de
uma complicacao da propria cirurgia,

O controle é feito com testes simples como o tempo de
tromboplastina parcial (TPP), realizado antes da administra-
cao do concentrado, Torna-se aceitavel a coagulacao do pa-
ciente quando a relacido do TPP do paciente e do normal nao
ultrapassa 1,2.

Este controle devera se prolongar até a cicatrizacao total,
em geral de 13 a 15 dias, tendo em vista que a reabsorcao
dos pontos e a queda de escaras poderao provocar hemor-
ragias tardias intensas.

Relalo de um Caso — Paciente hemofilico, 30 anos,
masculino, 1,70 m, 60 kg, PA-130/80 mmHg, pulso 100 btm,
facies anémica, mucosas hipocoradas, hipomotilidade (he-
martrose em ambos os joelhos e cotovelo direito). Boca com
dentes em regular estado de conservacao, polpa exposta do
2. molar superior. Pulmoes e coracido clinicamente normais.
Abdomem doloroso a palpacao profunda, sinal de Giordano
positivo a esquerda. Hematuria, calculo ureteral no terc¢o in-
ferior esquerdo. Paciente relatou glomerulonefrite na infan-
cia e hepatite por soro homoligo. Relatou ainda ser viciado
em pentazocina e meperidina. Usava regularmente liofili-
zado de Fator VIII humano e sangue total fresco.

Exames complementares: Hematocrito 359, hemoglo-
bina 10,5%, hematuria de 40.500 hemacias por ml, a urogra-
fia excretora revelou calculo ureteral e hidronefrose; testes
sangiintos qualitativos todos alterados, dosagem quantita-
tiva para o Fator VIII mostrou apresentar o paciente apenas
3% do referido fator.

Conclusao: Hemofilia A (3% de Fator VIII) e calculo
ureteral esquerdo com hidronefrose,

Pre-operatério: Apods os cuidados gerais ja mencionados
anteriormente o paciente recebeu na véspera da cirurgia
1.200 Ul de liofilizado de Fator VIII humano, nas 24 horas.
A taxa de Fator VIII subiu para 309%. A medicaciao pré-
anestesica constou de meperidina 50 mg e diazepam 10 mg
45 minutos antes da cirurgia.
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Per-operatorio: foram injetados diretamente na veia
1.200 UI de liofilizado de Fator VIII hurnano antes do inicio
do ato anestésico-cirurgico e 200 UI na metade da cirurgia.
Inducao da anestesia com diazepam 10 mg, inoval 2 ml,
tiopental 200 mg, succinilcolina 100 mg. Tubagem traqueal,
sonda 36 com balonete, vaselinada, ap6s ‘“spray” do hipo-
faringe e traquéia, utilizando-se de lidocaina a 5%. Ma-
nutencao com halotano, dialilbisnortoxiferina 10 mg, venti-
lacao controlada com o ventilador 850 de Takaoka. Tempo de
anestesia, 90 minutos. Extubacao em plano, esperando apos

isto, despertar tranqiiilo do paciente.
Pos-operatorio: Trabalho do hematologista na reposicao

e dosagem constante de Fator VIII. Total de 15 dias de in-
ternacao.

CONCLUSOES

1 — E possivel realizar cirurgia em paciente hemofilico
desde que seja tracado um plano de trabalho entre o cirur-
giaogiao, hematologista e o anestesiologista.

2 — E necessario ter o diagnostico preciso do fator de-
ficitario, de um teste de eficiéncia do medicamento, da sensi-
bilidade do paciente, além da certeza do fornecimento em
excesso da fracao a ser usada.

3 — O anestesiologista é elemento util no pré-operatério
coadjuvando o hematologista nas reposicoes.

4 — Apesar do enfoque principal ser o problema hemor-
ragico, o anestesiologista tem o papel de prevenir problemas
que possam advir, no pos-operatorio, devido a sua técnica
anestésica.

5 — A manipulacao do paciente hemofilico deve ser
extremamente cuidadosa, tanto no aspecto mecéanico como
funcional. Assim sendo, preconizamos uma técnica anesté-
sica de repouso para o organismo.

SUMMARY

ANESTHESIA AND THE HAEMOPHILIC PATIENT

To haemophilic patients there has been mostly denied the possibilities for
surgical procedures. The actual Kknowledgements of the disease may, inasmuch,
allow patients to be placed under operating conditions, after granted the necessary
proceedings and precautions. ¥rom the pathophysiology of the disease, the authors
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established a conduct for surglical cases on haemophilics, giving emphasis to a
teamwork formed by Haematologist, Surgeon and Anesthetist.

Following strictly that line of conduct, a patient with severe haemophilia A,
with only 39 of Factor VIII was prepared and afterward submited to ureterolitho-
tomy, under general anesthesia, with complete success.
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