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RESUMO

Introdugdo: Uma das principais complicagdes observadas em pacientes com diagnostico de Hemofilia
B é a hematrose, uma condicdo articular crénica que causa dor e limitagdo dos movimentos,
frequentemente necessitando artroplastia total da articulacdo acometida. Relato de caso: Paciente
MGS, sexo masculino, 19 anos, portador de Hemofilia B, com diagnostico de artropatia hemofilica de
joelho esquerdo. Optado por realizar anestesia geral para o caso, ao contrario de bloqueio de neuroeixo
por um risco maior de Hematoma de Canal Vertebral. O procedimento ocorreu sem intercorréncias.
Discussao: A artropatia hemofilica é caracterizada por um processo cronico e progressivo, inflamatério,
que leva a rigidez e limitacdo dos movimentos articulares. O tratamento inclui manejo conservador,
podendo evoluir para necessidade de sinovectomia, artrodese e, em casos mais graves, artroplastia.
Contudo, uma vez que pacientes hemofilicos possuem um maior risco de sangramento significativo,
algumas consideragdes sao relevantes, como evitar manejo desnecessario de vias aéreas, evitar trauma
de mucosas e evitar bloqueio de neuroeixo pelo risco de ocasionar hematoma de canal vertebral. Dessa
forma, a anestesia geral seria a op¢do mais segura para tais pacientes. Também notavel mencionar que
a otimizac¢do dos niveis de fatores de coagulacao no periodo pré-operatério pode reduzir complicagdes,
assim como a administracdo de fator recombinante VIl ativado. Dessa forma, este artigo traz um relato
de caso de um paciente hemofilico com alto risco de sangramento, necessitando de consideracdes
anestésicas especificas para minimizar a chance de maiores complica¢cBes hemorragicas.

Palavras chave: Hemofilia B, Hemartrose, Anestesia geral, Artroplastia, Raquianestesia.

ABSTRACT

Introduction: One of the main complications observed in patients diagnosed with Hemophilia B is
hematrosis, a chronic joint condition that causes pain and limited movement, often requiring total
arthroplasty of the affected joint. Case report: Patient MGS, male, 19 years old, with Hemophilia
B, diagnosed with hemophilic arthropathy of the left knee. General anesthesia was chosen for
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the case, unlike neuraxial blockade due to a higher risk of spinal canal hematoma. The procedure
was uneventful. Discussion: Hemophilic arthropathy is characterized by a chronic and progressive
inflammatory process that leads to stiffness and limited joint movement. Treatment includes
conservative management, which may evolve to the need for synovectomy, arthrodesis and, in
more severe cases, arthroplasty. However, since hemophilic patients have a higher risk of significant
bleeding, some considerations are relevant, such as avoiding unnecessary airway management,
avoiding mucosal trauma and avoiding neuraxial blockade due to the risk of causing spinal canal
hematoma. Therefore, general anesthesia would be the safest option for such patients. It is also
worth mentioning that optimizing coagulation factor levels in the preoperative period can reduce
complications, as can the administration of activated recombinant factor VII. Therefore, this article
presents a case report of a hemophiliac patient with a high risk of bleeding, requiring specific
anesthetic considerations to minimize the chance of major hemorrhagic complications.

Keywords: Hemophilia B, Hemartrhosis, General anesthesia, Arthroplasty, Spinal anesthesia.

INTRODUCAO

Caracterizada por ser uma desordem da coagulacdo que causa deficiéncia do fator IX, a
Hemofilia B resulta de um disturbio recessivo ligado ao X, sem predilecdo por area geografica
ou etnia, ocorrendo em cerca de 1:30000 nascimentos do sexo masculino.

Uma das principais caracteristicas da doenca é a hemartrose, principalmente nas
articula¢des dos joelhos, cotovelos e tornozelos, ocasionando dor e limitagcdo dos movimentos.
O sangramento intra-articular leva a uma sinovite, onde enzimas proteoliticas causam
degeneracdo cartilaginosa, caracterizando a artropatia hemofilica, que pode ainda cursar com
artrite, limitacdo dos movimentos e dor croénica.’

No aspecto anestesioldgico, em muitos casos indicados e passiveis de tratamento cirdrgico
para tais complicacdes, como artroplastia total de joelhos, procedimento comum entre
os pacientes portadores de artropatia hemofilica, seria de se esperar a realizagdo de um
bloqueio de neuroeixo como técnica anestésica para tal abordagem, haja vista sua baixa taxa
de complicacdes, tempo de internacdao menor e menor nimero de admissdes em unidade de
terapia intensiva (UTI). Contudo, a possibilidade de sangramento e formacao de um hematoma
de canal vertebral (HCV) pode causar complicacBes neuroldgicas permanentes principalmente
se ndo diagnosticado e tratado em tempo habil." 2

Dessa forma, o objetivo do presente relato de caso é abordar as particularidades do manejo
anestesiologico de paciente com Hemofilia B e os desafios quanto ao plano de anestesia
necessario para maior seguranca e para minimizar riscos nos procedimentos realizados.

RELATO DE CASO

Paciente MGS, sexo masculino, 19 anos, 160 cm e 62 kg. Portador de Hemofilia B com
diagndstico aos 8 meses de vida, artropatia hemofilica em joelho esquerdo, ja tendo sido
submetido a sinovectomia e artroplastia prévia de tal articulagao (2018) e, no momento,
com fratura patologica de fémur distal e tibia proximal.
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Avaliado pela especialidade de hematologia durante pré-anestésico, com orientacao
de ser realizado fator Vlla 6 mg de 4/4 horas e de 3/3 horas no dia da cirurgia; além disso,
liberado uso de acido tranexamico com orientacdo de 500 mg de 6/6 horas. Também foi
orientada e liberada a transfusdo de concentrado de hemacias se necessario, com filtro
leucocitario e lavado, devendo-se ainda evitar uso de anti-inflamatérios ndo esteroidais
(AINEs), por conta de inibi¢ao plaquetaria.

Paciente foi entdo levado para a sala cirurgica, realizada monitorizacdo multiparamétrica
(ECG, Sp02, Pressao Arterial Nao Invasiva - PANI -, Capnografia, Monitor Cerebral Bispectral
- BIS); acesso venoso central prévio em veia jugular interna direita; realizada pré-oxigenacao
com O2 a 100%. Feita indu¢ao anestésica venosa com 120 mg de propofol, 20 microgramas de
sufentanil, 25 mg de cetamina, 100 mg de rocurénio. Realizada Intubacao Orotraqueal (I0T) com
tubo 7,0 com cuff, sem intercorréncias, confirmada por capnografia em monitor. Manutencdo
anestésica realizada com sevoflurano a 2% e remifentanil em infusdo alvo-controlada (TCl).
Paciente entdo posicionado em decubito dorsal horizontal (DDH), com protecdo térmica, ocular,
tubo fixado corretamente e protecdo de pontos articulares e pontos de pressdo. Durante o
procedimento, foi realizada ainda administracdo de fator Vlla conforme recomendacao do
servi¢o de hematologia, acido tranexamico 1 g, adjuvantes (dexametasona 4 mg, dipirona 2 g).
Ap0s cerca de 60 minutos de cirurgia, o cirurgido descreve um grave sangramento difuso em
campo cirurgico, de dificil hemostasia, associado a visualiza¢do de graves fraturas de fémur
distal supracondilar, intercondilar e tibia proximal, com aspecto de osteoporose acentuada.
Sendo assim, optado por revisdo de artroplastia por ndo haver condi¢es de reducdo cirdrgica
com osteossintese para o quadro. Realizado uso de pé hemostatico Arista® 3 g pelo cirurgido
com bom controle de sangramento. Ainda, administrado complexo Protrombinico e duas
unidades de concentrados de hemacias com filtro leucocitario. Ainda, durante intraoperatorio,
paciente apresentou taquicardia sinusal sustentada sem repercussao hemodinamica, com
melhora do quadro apés administracao de metoprolol 2 mg.

O procedimento ocorreu sem maiores intercorréncias. Realizado entdo prevencao
de dor no pés operatério com morfina 10 mg, desligado remifentanil, feita a reversao
de bloqueio neuromuscular com sugamadex 200 mg e paciente acordado e extubado
em sala, sem adversidades. Levado entdo a UTI para melhor cuidado e vigilancia pés-
operatoéria imediata.

DISCUSSAO

A artropatia hemofilica € marcada por sangramentos repetitivos intra-articulares, levando
ao depdsito de hemossiderina nos tecidos sinoviais, que induz hipertrofia, neovasculariza¢ao
e fibrose destes. Tais acontecimentos podem ocasionar rea¢8es inflamatorias e degeneracao
cartilaginosa, que serdo traduzidas em dor frequente, deformidade articular, rigidez e limita¢ao
de movimentos.?

A principio, o tratamento baseia-se em manejo conservador. Com o avango do processo,
podem ser necessarios procedimentos cirurgicos, como sinovectomia (realizada anteriormente
pelo paciente do caso), artrodese e, por fim, artroplastia, como no caso em questdo.?

Uma vez que pacientes hemofilicos possuem um maior risco de sangramento, é sugerido
gue os procedimentos cirurgicos destes pacientes sejam marcados no primeiro horario do dia,
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assim como no inicio da semana, para um maior suporte do banco de sangue, caso necessario.
Os anestesiologistas para tais casos devem ser, de preferéncia, experientes no manejo de
desordens hematologicas. (3, 4) Ainda sobre o manejo anestésico, € interessante perceber que
mesmo a manipula¢do das vias aéreas pode causar traumas com sangramento significativo de
mucosas, assim como interven¢8es mais invasivas, como intubag¢do, acesso venoso profundo,
bloqueios periféricos e bloqueios de neuroeixo. Dessa forma, para diminuir tais riscos, sao
recomendadas medidas como lubrificacdo dos equipamentos de manejo de vias aéreas, uso
de videolaringoscopia para menor chance de trauma, evitar intuba¢do nasotraqueal quando
possivel, acolchoamento das articulacdes em pontos de pressdo e, até mesmo, evitar o uso
de succnilcolina pelo risco tedrico de piora dos hemotomas intramusculares e da hemartrose
pelas fascicula¢cdes ocasionadas pela droga.*

Pelo fato de possuir baixa taxa de complica¢des, a anestesia regional € uma excelente
op¢ao para pacientes que necessitam passar por procedimentos ortopédicos nos membros
inferiores, como cirurgias de joelho, por exemplo. Esta modalidade anestésica reduz a duragao
da interna¢do hospitalar e diminui o numero de admissdes em UTI. Apesar disso, uma
complicagdo temida e possivelmente catastréfica quando se trata de anestesia de neuroeixo
(subdural ou epidural) em pacientes com risco aumentado para sangramento € o HCV, o
qual deve ser diagnosticado e tratado dentro de 8 a 12 horas ap6s sua formacao, podendo
evoluir para complica¢bes neuroldgicas por compressao medular caso seu manejo ndo seja
realizado dentro deste periodo.2 A despeito da possivel complicacdo, o HCV é uma condi¢do
rara, com aumento de casos em pacientes idosos, de sexo feminino, uso de anticoagulantes e
na presenca de doencas do canal vertebral (estenose, escoliose, entre outras).?

Dessa forma, alguns autores recomendam a anestesia geral para procedimentos
cirdrgicos em tais pacientes, buscando diminuir a chance de HCV.2 Um dos principais pontos
do pré-operatério destes pacientes para reducdo de complicagdes pos-operatérias como
infeccBes efalha cirdrgica é a otimiza¢do dos niveis dos fatores de coagulacao: de 60-80 Ul/dL do
fator IXem portadores de Hemofilia B em cirurgias de grande porte, diminuindo gradualmente
para aproximadamente 50% até que a ferida operatéria esteja cicatrizada. A administra¢ao
seria guiada por estimativas clinicas da perda sanguinea intra-operatoéria, de preferéncia até
25%.># Estes valores podem mudar de acordo com a literatura consultada, uma vez que ainda
nao ha um protocolo bem definido para niveis de fatores de coagula¢ao pré-operatérios para
tal popula¢do.>* Assim, por vezes, torna-se um assunto controverso, COmo em uma revisao
sistematica realizada por Togioka et al., em que foi mostrada baixa evidéncia de necessidade
de valores > 50% de fator IX para abordagens anestésicas de neuroeixo.®

Outra abordagem possivel para tais pacientes, como profilaxia e tratamento de
sangramentos intra-operatoérios, € a administra¢ao de fator recombinante VIl ativado (rFVlla),
mesmo apos o uso do fator IX (no caso da Hemofilia B), como realizado pelo paciente do caso
clinico em questao, com orientacdo da equipe de hematologia. Esta pratica leva a ativa¢ao
direta do fator X, levando a formacao de trombina independente da a¢do dos fatores VIl e
IX nos pacientes hemofilicos.6 Um artigo de revisao realizado por Vince e Brandao em 2009,
mostrou que a pratica do uso do rFVlla iniciou-se na década de 1980 e comecou a ganhar
popularidade a partir de 1999, com resultados promissores. Contudo, apesar de em muitos
estudos ser demonstrada redu¢do na necessidade de hemotransfusao nestes pacientes, a
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falta de consenso na literatura sobre o manejo de dose ideal e a possibilidade de complicacBes
com o uso do rFVlla (como efeitos tromboembdlicos) mostra a necessidade de novos estudos
sobre o tema.®

Ainda, Marrone et al.” relataram um caso em que realizaram bloqueio de nervo periférico
(BNP), especificamente um bloqueio de canal dos adutores e plano sacral eretor da espinha,
para uma artroplastia total de joelho em um paciente hemofilico, a fim de evitar o bloqueio
de neuroeixo, com analgesia satisfatoria intra e em até 72h de pos-operatério, com niveis de
dor de até 4/10, com uso de apenas paracetamol periodicamente. A despeito deste resultado
pertinente, os BNP em pacientes com alto risco de sangramento devem ser considerados como
de alta probabilidade para complicacdes hemorragicas e necessidade de compressao do sitio
de puncdo, semelhante a abordagem neuroaxial.?

CONCLUSAO

Por possuirem umrisco maior de complicacdes hemorragicas em procedimentos anestésicos
e cirdrgicos, os pacientes com histérico de hemofiliademandam uma atengao especial quanto a
tais eventos adversos, com importantes consideracdes a fim de reduzir riscos de sangramentos
de dificil controle e suas possiveis evolucdes catastroficas. Neste sentido, a complexidade e a
diversidade das op¢Bes de manejo anestésico de tais pacientes trazem um desafio grande
para o anestesiologista, que deve atuar em conjunto com a hematologia para maior beneficio
e seguranca perioperatodria, como realizado no paciente do caso clinico em questao.
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