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RESUMO

Balle VR, Machado SB, Gomes MEW, Mendes FF - Cesariana
em Paciente com Doencga de von Willebrand Associada a Infec-
¢ao pelo HIV. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A doencga de von Willebrand é
a alteragdo inata da coagulagdo mais freqiiente em mulheres
jovens. A infecgdo por HIV tem mostrado incidéncia
progressivamente maior em mulheres, constatando-se
transmisséo vertical em até 25% dos casos. O objetivo deste
relato é mostrar o caso de uma paciente com doenga de von
Willebrand e HIV positivo submetida a cesariana.

RELATO DO CASO: Paciente de 24 anos, portadora de ane-
mia microcitica, doenga de von Willebrand e HIV, chegou a
emergéncia obstétrica em inicio de trabalho de parto. Nao
realizou pré-natal. Foi indicada cesariana a fim de diminuir os
riscos de transmisséao vertical em paciente com carga viral de
HIV desconhecida. Apresentava hematomas pelo corpo e
histéria de hematoma de parede abdominal em cesariana ante-
rior. Os testes de coagulagdo eram pouco alterados. Apdos
infusdo de concentrado de fator VIl foi realizada anestesia
geral. Mae e recém-nascido apresentaram evolugéo
satisfatoria.

CONCLUSOES: A avaliagdo de manifestagbes clinicas em
pacientes com coagulopatia é fundamental na decisdo do tipo
de anestesia a ser indicada para cada paciente. A avaliagdo
deve ser individualizada, considerando os riscos e beneficios
da técnica escolhida. Nestas pacientes, deve-se sempre
restringir ao maximo a indicagdo de interrupgdo da gestacéao
por via alta, optando-se sempre pelos métodos menos
invasivos. A terapia com concentrado de fator VIl é atualmente
a melhor opgédo de tratamento, corrigindo a deficiéncia
especifica e diminuindo os riscos de transmissao viral.
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SUMMARY

Balle VR, Machado SB, Gomes MEW, Mendes FF - Anesthesia
for Cesarean Section in Patient with von Willebrand’s Disease
and HIV Infection. Case Report

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Von Willebrand’s dis-
ease is the most common hereditary coagulation disorder in
young women. The incidence of HIV infection among women
has been progressively increasing, and vertical transmission
may account for 25% of cases. This report aimed at describing
the case of an HIV-positive patient with von Willebrand’s disease
scheduled for cesarean section.

CASE REPORT: Female HIV-positive patient, 24 years old,
with microcytic anemia and von Willebrand’s disease, admitted
to the emergency room in early labor. She had no pre-natal
care. Cesarean section was indicated to lower vertical trans-
mission risks since HIV viral count was unknown. Patient had
hematomas on both arms and legs and history of abdominal
wall hematoma in previous cesarean section. Coagulation tests
were mildly changed. General anesthesia was induced after
factor VIII concentrate infusion. Both mother and newborn had
satisfactory outcomes.

CONCLUSIONS: Clinical evaluation of patients with
coagulopathies is critical for determining the anesthetic tech-
nique. Evaluation should be individualized, considering risks
and benefits of the technique. Cesarean section for these pa-
tients should be avoided whenever possible and replaced by
less invasive methods. Factor VIl concentrate therapy is the
best treatment option for correcting specific deficiency and low-
ering viral transmission risks.

Key Words: DISEASES: acquired immunodeficiency syn-
drome, von Willebrand’s; SURGERY, Obstetric: cesarean sec-
tion

INTRODUGAO

doenca de von Willebrand (DvW) é o disturbio inato de

coagulacéo mais freqliente em mulheres, com incidén-
cia de até 1% na populagao. Desta forma, é a coagulopatia
com maior possibilidade de apresentar problemas na gesta-
¢ao e parto. Entretanto, a doencga grave tem incidéncia me-
nor, aproximando-se de 1:10000 ".
Ainfeccao por HIV é cada vez mais freqliente em mulheres e
ataxadetransmisséao vertical pode chegara25% dos casos.
Muitos estudos de soroprevaléncia em gestantes mostram
taxasde8a20por1000 mulheres 2. Visando diminuiratrans-
misséo vertical do virus, atualmente é preconizada a inter-
rupgao cirurgica da gestagdo em pacientes com carga viral
desconhecida ou acima de 1000 copias/ml 3,
O objetivo deste relato foiapresentar o caso de uma paciente
em trabalho de parto com DvW e portadora de HIV com indi-
cacgao de cesariana, enfocando o manuseio anestésico.
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CESARIANA EM PACIENTE COM DOENGA DE VON WILLEBRAND ASSOCIADA A
INFECCAO PELO HIV. RELATO DE CASO

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 24 anos, negra, 75 kg, 155 cm,
com gestacgéo a termo, chegou a emergéncia obstétrica em
inicio de trabalho de parto. Foi classificada como estado fisi-
co ASAIll poranemia microcitica, doenca de von Willebrand
e portadora de HIV segundo informagdes obtidas na anam-
nese. O HIV foi confirmado por teste rapido na internagéo.
Apresentava-se também com infecgéo nas vias aéreas su-
periores. Asua histéria obstétrica inclui trés gestagbes, com
um parto normal e uma cesariana ha 10 meses, que evoluiu
comhematomade parede abdominal no pés-operatoério. Nao
realizou nenhum acompanhamento pré-natal nesta gesta-
¢do. Ao exame fisico apresentava condilomatose perineal,
fistularetovaginal e diversos hematomas nos membros, sem
outros sinais de sangramento.

Os exames pré-operatorios apresentavam hematécrito
25,9%, hemoglobina 8,7 mg/dl, plaquetas 142000, TP 74%,
TTP 42,2/36s, D-dimeros 2,71, fibrinogénio 523 mg/dl, tem-
pode sangramento 1 minuto e 4 segundos etempo de coagu-
lagdo 4 minutos e 11 segundos..

Foiindicada cesariana motivada pelainfecgéo pelo HIV sem
carga viral conhecida.

Conforme orientagdo do hematologista a paciente recebeu
10 unidades de crioprecipitado e concentrado de fator VIl no
pré-operatorio.

Apds vendclise com cateteres venosos 20G e 14G, a pacien-
te foi monitorizada com monitor cardiaco, medida nao-inva-
siva da pressédo arterial e oximetria de pulso. A medicagéo
pré-anestésicautilizadafoiranitidina (100 mg) e metoclopra-
mida (10 mg), ambos por via venosa. A anestesia realizada
foi geral, balanceada, com inducao venosa rapida com 425
mg de tiopental e 80 mg de succinilcolina. Apés oxigenagao
sob mascara a 100% durante trés minutos,a intubacgao tra-
quealfoifeitacomcanulade 7 mmcom balonete, que foiime-
diatamente inflado e iniciou-se ventilagao controlada meca-
nica com oxigénio a 100%. A manutengéo foi realizada com
isoflurano. Apos retirada de concepto masculino vivo, com
3600geApgar5e6,apacienterecebeu 100 yg de fentanil, 1
gde cefazolina e 25 Ul de ocitocina (no total) por via venosa.
Apés o inicio da infusédo de ocitocina, houve um episédio de
hipotenséo arterial corrigido prontamente com 10 mg de efe-
drina. Os sinais vitais mantiveram-se estaveis. Apacientere-
cebeu 2000 ml de cristaldides e o sangramento
peri-operatério foi considerado minimo. O procedimento
durou 55 minutos. Visando a analgesia pés-operatdria, foi
administrado cetoprofeno (100 mg), por via muscular.
Durante ointra-operatério, a paciente recebeuinfusio conti-
nuade fator VIIl, mantida por 8 horas, seguidade umadosea
cada 12 horas por4dias. O pés-operatério evoluiu sem inter-
corréncias. A coagulacao foi monitorizada com tempo de
tromboplastina parcial (TTP) diariamente, sendo oresultado
do primeiro pés-operatoério 51,7s, sem repercussdes clini-
cas. Apaciente recebeu alta hospitalarno4°diade puerpério
com boa evolugdo, mantendo acompanhamento
ambulatorial.
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DISCUSSAO

Adoenca de von Willebrand (DvW) é de heranga autossémi-
cadominante. Constituium grupo de alteragdes caracteriza-
das por deficiéncia ou defeito no fator de von Willebrand
(FvW), proteina responsavel por uma etapa da agregagao
plaquetaria. Alémdisso,o FvWtemafun¢éode seligaraofa-
torVlll da cascata dacoagulacéo, protegendo-o dadegrada-
¢ao. Assim,aDvW, que é primariamente um disturbio da fun-
¢ao plaquetaria, pode secundariamente causar um disturbio
de coagulagdo por deficiéncia de fator VIII coagulante
(vi:cy .

ADvVW pode serclassificadaemtréstipos. As duas principais
formas da doenca sao tipo 1 com uma deficiéncia quantitati-
va do FvW, correspondendo a 75% dos casos, e tipo 2 com
umdefeito qualitativo, compreendendo cercade 17% dos ca-
sos.Notipo 2 os episddios de sangramento sdo maiscomuns
e graves do que no tipo 1. O tipo 3 € menos comum (1% dos
pacientes) e clinicamente mais grave. A determinacdo do
tipo apresentado pela paciente é importante porque auxilia
naorientagado do tratamento, umavez que permite aos espe-
cialistas atuarem sobre a deficiéncia especifica observada®.
Neste caso, a classificagédo do tipo de DvW nao foi possivel
por nao haver acompanhamento prévio da paciente.

De modo geral ocorre sangramento de mucosas, podendo
haversangramento gastrintestinal. Na parturiente, o sangra-
mento ocorre mais freqientemente apds o nascimento do
que durante a gestacéao e € associado ao parto cirurgico e a
leséo perineal. Quando houver suspeita de DvW, deve-se
pesquisar histéria de menorragia ou outros sangramentos
de mucosa e historia familiar da doenca °.

Na gestante, aofinal do terceiro trimestre da gestacéo, a ati-
vidade fibrinolitica & suprimida e os fatores de coagulagao
tendemaaumentar (especialmente ofibrinogénio), resultan-
do em um estado de hipercoagulabilidade, o que pode pro-
mover melhora clinica em pacientes com DvW 56, Apo6s o
nascimento, a paciente retorna ao estado pré-gravidico e os
problemas da coagulagdo podem se apresentar no pés-par-
to. Em pacientes com doenga moderada deve-se estar aten-
to a maior probabilidade de problemas no pés-parto do que
no intra-parto ®’. Apesar de n&o relatar sangramentos na
anamnese, a paciente apresentava diversos hematomas e
tinha histéria de hematoma de parede abdominal em
pos-operatorio de cesariana prévia.

A monitorizagao laboratorial recomendada consiste em he-
matdécrito, hemoglobina, tempo de protrombina, tempo de
tromboplastina e tempo de sangramento. Além destes, sédo
sugeridas as dosagens especificas do fator VIII, do antigeno
do FVW e da atividade do FvW °.

Os niveis de FYW podem ser mensurados pelo antigeno do
fator VIII ou pela atividade do co-fator de ristocetina, que
mede as propriedades funcionais do FvW na adeséo plaque-
taria. Quando os niveis de fator VIII:C estiverem abaixo de
25% o tempo de tromboplastina parcial (TTP) estara prolon-
gado. Baixos niveis de fator VIll sdo o maior determinante de
hemorragias no parto °,
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No presente caso, ndo foi possivel a obtengéo destas dosa-
gens especificas por ndo haver tempo habil e também por-
que nao sao realizadas rotineiramente em nosso servico.
A funcéo do complexo do fator VIII pode ser estimada pela
medida do tempo de sangramento. Na maioria dos casos, a
morfologia e o numero de plaquetas s&o normais e o tempo
de sangramento esta aumentado. O tempo de sangramento
deve sersempre solicitado quando houver suspeita deste di-
agnostico e é o exame que mais se correlaciona com a ten-
déncia ao sangramento *. Na paciente em quest&o, o tempo
de sangramento era normal, ndo sugerindo maior
repercusséo clinica.

No caso de cesariana ou outra operagéo os niveis de fator
VIII:C devem estar em 80% ou mais, e o tempo de sangra-
mento deve estar na faixa normal 8. Ressalta-se que a he-
mostasia cirurgica cuidadosa e a contragao uterina efetiva
geralmente podem compensar um tempo de sangramento
aumentado ’.

O risco de hematoma apds anestesia regional em mulheres
comdisturbios hematoldgicos ou anticoaguladas plenamen-
te € baixo °. Cada paciente deve ser analisada individual-
mente. Quando indicada anestesia geral, deve-se ter cuida-
do na prevengao de traumas de vias aéreas pela intubacao
traqueal °.

Se os testes de coagulagédo forem normais, com tempo de
sangramento inferior a 10 minutos e plaquetas acima de
100.000, ndohanenhuma contra-indicagdo parainsergdode
cateter peridural numa paciente com doenga moderada 57,
Deve-se observar antes da sua remog¢éo que as provas de
coagulacido estejam normais ®. Nos casos de cirurgia eletiva,
a anestesia espinhal pode ser uma opg¢éo segura 57

No caso apresentado, optou-se por anestesia geral por tra-
tar-se de paciente sem acompanhamento clinico, com gravi-
dade dacoagulopatiadesconhecida, examefisicoalteradoe
histériade ocorrénciade hematomaemcirurgia anterior. De-
vido ao fato de a paciente ter-se internado jaeminicio de tra-
balho de parto, foi impossivel uma investigacdo mais
profunda da doengca com dosagem dos fatores de
coagulagéo.

Hé& dois principais agentes terapéuticos para o preparo
pré-operatorio das pacientes com DvW: a desmopressina e
os produtos sangiliineos contendo fator VIIl e FYvW concen-
trados ’.

A desmopressina (DDAVP) causa um aumento temporario
do fator VIll e do FvW por libera-los de locais de armazena-
mento para o plasma. Destaforma, este tratamento é efetivo
notipo1dadoenga. Emgeral, as altas concentragdes dos fa-
tores duram de 8 a 10 horas. A dose recomendada é de 0,3
ug.kg™' por via subcutanea ou 300 ug por via nasal. As infu-
sdespodemserrepetidasacada12ou24 horas, se necessa-
rio”. No caso, o uso de DDAVP foi discutido com hematologis-
ta e considerado desnecessario, uma vez que o tipo da doen-
¢a era desconhecido e se dispunha de concentrado de fator
Vlll parausovenoso. Foiobservadooriscode retengao hidri-
ca importante em pacientes que fazem uso desta terapia.
Alémdisso, como arespostaadesmopressina é variavel, re-
comenda-se uma infusdo-teste algumas semanas antes da
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cirurgia ou parto para medir a resposta e avaliar possiveis
efeitos adversos °.

Asterapiastransfusionais sdotratamentos de escolha quan-
dohasangramentoouquandoeledeveserprevenido, emca-
sos emque for previsto que adesmopressina sejainsuficien-
te para a hemostasia. Pode ser usado plasma fresco conge-
ladoemgrandes volumes’. O plasma fresco congelado é fre-
glentemente suficiente para corrigir os defeitos da coagula-
¢ao, mas quando ha intensa deplecéo do fibrinogénio (< 0,8
g/l)énecessariaainfusdode 10a 15 unidades de crioprecipi-
tado°. O crioprecipitado contém 5 a 10 vezes mais fator Vill e
FvW do que o plasmafresco’. Recomendam-se transfusées
de crioprecipitado (15 a 20 unidades) quando o tempo de
sangramento ndo é normal ou os niveis de fator VIII:C sédo
menores do que 50%, no periodo pré-operatério ®. Criopreci-
pitadoacada12a24 horas normaliza os niveis de fator Vlll e
interrompe ou previne o sangramento. Atualmente prefe-
re-se os concentrados do fator Vill e do FvW por serem livres
doriscode transmisséo viral. Adose recomendadaéde40a
60 Ul/kg uma vez ao dia. Para procedimentos cirurgicos, re-
comenda-se dosarofatorVlllacada 12 horasnodiadacirur-
gia e posteriormente a cada 24 horas. Acada 1 U/kg do con-
centrado, ha aumento de 2 U/dl do fator VIII 7. Apresenca de
trombocitopenia (contagem de plaquetas inferior a 50.000)
pode exigir corregdo com transfusao de concentrado de pla-
quetas °.

Neste caso foi utilizado inicialmente crioprecipitado por indi-
cacao do hematologista. Apds nova consulta, foi disponibili-
zado o concentrado de fator VIII, e a terapia substituida. A
monitorizacgéao foi feita com TTP por obterem-se os resulta-
dos mais rapidamente, possibilitando o controle da terapia.
O TTP é capaz de medir a atividade da via intrinseca da coa-
gulacao, que envolve a atividade do fator VIII. Apesar de ndo
se constituir em padrao-ouro para a avaliagao neste distur-
bio, pode representar alternativa interessante nos casos em
que adosagemde fator VIl ndo estiverdisponivel ouem que
seus resultados ndo podem ser obtidos com a presteza
necessaria.

Cabe ainda salientar que se deve sempre levar em conside-
ragaoarelagaorisco-beneficioquandodaindicagdodeinter-
rupgéao cirdrgica da gestagdo em pacientes com DvW, uma
vez que estdo envolvidos potenciais riscos maternos %',
Na avaliagao de pacientes com DvW deve-se sempre levar
em consideragao a presenca de manifestagdes clinicas da
doenca, que, em conjunto com as dosagens especificas dos
fatores de coagulacédo, constituem os elementos maisimpor-
tantes na caracterizagao da gravidade da doenga. Quando
nao estao disponiveis estes testes, séo uteis as medidas de
tempo de sangramento e TTP.

Aterapiacomfator Vlillconcentrado é atualmente amaisindi-
cada por corrigir especificamente o disturbio e ndo acarretar
risco de transmissao viral. Caso ndo haja disponibilidade
deste tratamento, a transfusdo com plasma fresco congela-
do ou crioprecipitado é recomendada.

Aindicagéao cirurgica de interrupcao da gestagédo nessas pa-
cientes deve ser restrita, optando-se sempre que possivel,
por parto vaginal a fim de diminuir os riscos maternos.
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ANESTHESIA FOR CESAREAN SECTION IN PATIENT WITH VON WILLEBRAND’S
DISEASE AND HIV INFECTION. CASE REPORT

Aescolhadotipo de anestesia em portadores de coagulopa-
tiaainda é controversa e deve-se levar em conta a avaliagao
de cada paciente.

Anesthesia for Cesarean Section in Patient
with von Willebrand’s Disease and HIV
Infection. Case Report

VanessaRezende Balle, M.D.; SheilaBragaMachado, M.D.;
Marcos Emanuel Wortmann Gomes, M.D.; Florentino
Fernandes Mendes, TSA, M.D.

INTRODUCTION

Von Willebrand’s disease (VWD) is the most common heredi-
tary coagulation disorder in women, affecting up to 1% of the
population. So, itis the coagulopathy with higher chances of
causing gestation and delivery problems. The severe mani-
festation of the disease, however, has a lower incidence of
approximately 1:10000 .

HIV infection is becoming increasingly frequent in women
and vertical transmission rate may accountfor 25% of cases.
Several studies on serum prevalence in pregnant women
have shown rates of 8 to 20 out of 1000 women 2. Currently,
surgical gestation interruption is indicated for patients with
unknown viral count or with more than 1000 copies/mL, to de-
crease vertical viral transmission risks .

Thisreportaimed atpresentingthe case ofan HIV-positive la-
bor patientwith vWD, scheduled for cesarean section, focus-
ing on anesthetic management.

CASE REPORT

Female, Afro-American term gestation patient, 24 years old,
75kg, 155 cm, referred to the obstetricemergencyin early la-
bor. Patient was classified as physical status ASA lll due to
microcytic anemia, von Willebrand’s disease and positive
HIV accordingtohistoricalinformation. HIV was confirmed by
rapidtestatadmission. Patientalso presented upperairways
infection. Her obstetric history included three gestations with
one vaginal delivery and one cesarean section 10 months
ago, which has evolved with postoperative abdominal wall
hematoma. Patient had no pre-natal care during this gesta-
tion. At physical evaluation, patient presented perineal
condylomatosis, rectum-vaginal fistula and several limb
hematomas, without any other signs of bleeding.
Preoperative testsrevealed 25.9% hematocrit, 8.7 mg/dL he-
moglobin, 142000 platelets, 74% PT, 42.2/36s PTT, 2.71
D-dimers, 523 mg/dL fibrinogen, 1 m4sbleedingtime and4m
11s clotting time.

Cesarean section was indicated due to HIV infection with un-
known viral count.
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According to hematologist’s orientation, patient was
premedicated with 10 U cryoprecipitate and factor VIII con-
centrate.

Aftervenoclysiswithintravenous 20G and 14G catheters, pa-
tient was monitored with cardiac monitor, noninvasive blood
pressure and pulse oximetry. Patient was premedicated with
intravenous ranitidine (100 mg) and metochlopramide (10
mg). Balanced generalanesthesiawasinduced withrapid se-
quence technique, with 415 mg thiopental and 80 mg
succinylcholine. After oxygenation with 100% oxygen under
mask for 3 minutes, tracheal intubation was performed with 7
mm endotracheal tube with cuff, which has been promptly in-
flated, and mechanically controlled ventilation was started
with 100% oxygen.

Anesthesiawas maintained with isoflurane. After extraction
of live male fetus with 3600 g and Apgar 5 and 6, patient re-
ceivedintravenous 100 pg alfentanil, 1 g cefazolinand 25 Ul
ocytocin (total). After beginning of ocytocin infusion, there
has been an episode of hypotension, promptly corrected
with 10 mg ephedrine. Vital signs were stable. Patient re-
ceived 2000 mL crystalloids and perioperative bleeding was
considered minor. Procedure lasted 55 minutes. Intramus-
cular ketoprofen (100 mg) was injected for postoperative
analgesia.

Patient received continuous intraoperative factor VIII infu-
sion, which was maintained for 8 hours, followed by one dose
every 12 hours for 4 days. Postoperative period has evolved
without intercurrences. Coagulation was daily monitored
with partial thromboplastintime (PTT), being the first postop-
erative result 51.7s without clinical significance. Patient was
discharged in the 4™ postoperative day with good evolution
with outpatient follow up.

DISCUSSION

Von Willebrand’s disease (VWD) is an autosomal dominant
hereditary disease characterized by deficiency or defect of
von Willebrand’s factor (vWF), which is the protein responsi-
ble for one stage of platelet aggregation. In addition, vVWF
binds to coagulation cascade factor VIl protecting it against
degradation. So, vWD, which is primarily a platelet function
disorder, may secondarily promote coagulation disorders by
coagulating factor VIl deficiency (VIII:C) .

vWD may be classified in three types. Two major forms are
type 1 with quantitative vVWF deficiency, corresponding to
75% of cases; and type 2 with qualitative defect, correspond-
ing to approximately 17% of cases. Bleedings in type 2 are
more frequent and severe as compared to type 1. Type 3 is
less frequent (1% of patients) and clinically more severe. ltis
important to determine patient’s type because it helps treat-
ment, allowing specialists to act on the specific deficiency *.
In our case, this classification was impossible due to the ab-
sence of previous follow up.

In general, there is mucosal bleeding, but there may be Gl
bleeding. In parturients, bleeding is more frequent after de-
livery than during gestation and is associated to surgical de-
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livery and perineal injury. If vWD is suspected, history of
menorrhagiaorother mucosal bleedings and family history of
the disease should be investigated °.

During third trimester gestation, fibrinolytic activity is sup-
pressed and coagulation factors tend to increase (especially
fibrinogen), resulting in hypercoagulation, which may pro-
mote clinical improvement in VWD patients >°. After delivery,
patients return to pre-pregnancy state and coagulation prob-
lems maybepresentinthe post-delivery period. Patients with
moderate disease tend to be more subject to post-delivery as
compared to intra-delivery problems 6.7, Although not report-
ing bleedings, patient presented several hematomas and
had history of post-cesarean section abdominal wall
hematomas.

Recommended lab monitoring is hematocrit, hemoglobin,
prothrombin time, thromboplastin time and bleeding time. In
addition, specific factor VIII, vWF antigen and vVWF activity
dosages are suggested °.

vWEF levels may be measured by factor VIl antigen or by the
activity of ristocetin co-factor, which measures functional
VvWF properties in platelet aggregation. When factor VIII:C
levels are below 25%, partial thromboplastin time (PTT) will
be prolonged. Lowfactor VIl levels are majordeterminants of
delivery hemorrhages °.

These specific dosages were impossible in our case due to
lack of time and because they are not routinely used in our
service.

Factor VIII complex function may be estimated by bleeding
time. In most cases, there are normal platelet morphology
and number, and bleeding time is increased. Bleeding time
should always berequestedifthis diagnosisis suspectedand
is the test correlating the best with bleeding trend * Inourpa-
tient, bleeding time was normal, not suggesting major clinical
repercussion.

During cesarean sections or other surgical procedures, fac-
tor VIII:C levels should be 80% or more, and bleeding time
should be normal®. Careful surgical hemostasis and effective
uterine contraction may compensate increased bleeding
time ’.

The risk of post-regional anesthesia hematoma in women
with hematological disorders or totally anticoagulated is low
°_Each patient should be individually evaluated. When gen-
eral anesthesiais indicated, care should be taken to prevent
tracheal intubation-induced airway trauma .

If coagulation tests are normal with bleeding time below 10
minutes and platelet count above 100000, there is no
counterindication for epidural catheter in patients with mod-
erate disease *’. Coagulation tests should be normal before
catheterisremoved®. Spinal anesthesia may be a safe option
for elective surgeries .

General anesthesia was used in our case because patient
had no clinical follow up, with unknown coagulopathy sever-
ity, abnormal physical evaluation and history of hematomain
previous surgery. Because patient was admitted already in
labor, a deeper investigation of the disease with coagulation
factors dosage was impossible.
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There are two major therapeutic agents to prepare patients
with vVWD: desmopressin and blood products containing con-
centrated factor VIIl and vVWF "

Desmopressin (DDAVP)transientlyincreases factor VIIl and
vWF releasing them from storage sites to plasma, being an
effectivetreatmentfortype 1disease. Ingeneral, high factors
concentrations last 8 to 10 hours. Recommended dose is
subcutaneous 0.3 |.|g.kg'1 or nasal 300 yg. Infusions may be
repeated every 12 or 24 hours, if needed " In our case,
DDAVP has been discussed with the hematologist and con-
sidered unnecessary, since type of disease was unknown
and there was factor VIII concentrate available for intrave-
nous administration. Major risk for fluid retention in patients
under this therapy has been observed. In addition, since
thereis variable response to desmopressin, atestinfusionis
recommended some weeks before surgery or delivery to
measure response and evaluate possible adverse events °.
Blood transfusion is the treatment of choice when there is
bleeding or when it should be prevented in cases were
desmopressin is considered insufficient for hemostasis.
Large volume fresh frozen plasma may be used ’. Fresh
frozen plasmaisingeneral enough to correct coagulation de-
fects, butwhen there is major fibrinogen depletion (< 0.8 g/L)
10to 15 units of cryoprecipitate are needed®. Cryoprecipitate
has 5 to 10 times more factor VIIl and vVWF as compared to
fresh plasma .

Cryoprecipitate transfusions are recommended (15 to 20
units) when preoperative bleeding time is abnormal or factor
VIII:C levels are below 50% ®. Cryoprecipitate every 12 or 24
hours normalizes factor VIII levels and stops or prevents
bleeding. Factor VIll and vWF are currently preferred for be-
ing free from viral transmission risk.

Recommended doseis 401060 Ul/kgonce aday. Forsurgical
procedures, factor VIl should be dosed every 12 hoursinsur-
gery day and then every 24 hours. To every 1 Ul/kg concen-
trate there is 2 Ul/dI factor Vlll increase ’. Thrombocytopenia
(platelet count below 50000) may require correction with
platelet concentrate transfusion °.

We have initially used cryoprecipitate at hematologist’s indi-
cation. After new consultation, factor VIl was made available
and therapy was replaced. PTT was used for monitoring be-
cause results are faster allowing therapy control. PTT is able
to measure intrinsic coagulation pathway activity, which in-
volves factor Vlll activity. Although not being the golden stan-
dard to evaluate this disorder, it may be an alternative in
cases when factor VIl dosage is unavailable or when results
cannot be obtained as promptly as needed.

Itshould alsobe stressed thatrisk-benefitratioshould always
be taken into consideration when indicating surgical gesta-
tion interruption in vWD patients, since there are potential
maternal risks """,

vWD patients evaluation should always take into consider-
ation clinical manifestations of the disease, which, together
with specific coagulation factors dosages, are the most im-
portant elements to determine the severity of the disease.
When these tests are unavailable, bleeding time and PTT
measures may be useful.
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Factor VIl concentrate is currently the most widely indicated
therapy for specifically correcting the disorder without viral
transmissionrisk. If this therapy is not available, fresh frozen
plasma or cryoprecipitate transfusion is recommended.
Surgical gestationinterruptioninthese patients should bere-
stricted, and vaginal delivery should be the choice, whenever
possible, to decrease maternal risks.

The best anesthetic option for coagulopathy patients is still
controversialand shouldbe decidedinacase-by-casebasis.
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RESUMEN

Balle VR, Machado SB, Gomes MEW, Mendes FF - Cesarea en
Paciente con Enfermedad de von Willebrand Asociada a la
Infeccion por el HIV. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: La enfermedad de von
Willebrand es la alteracion innata de la coagulacién mas
frecuente en mujeres jovenes. La infeccion por HIV ha
mostrado incidencia progresivamente mayor en mujeres,
constatandose transmision vertical en hasta 25% de los casos.
El objetivo de este relato es mostrar el caso de una paciente
con Enfermedad de von Willebrand y HIV positiva sometida a
cesarea.

RELATO DEL CASO: Paciente de 24 afios, portadora de ane-
mia microcitica, enfermedad de von Willebrand y HIV, llegé a la
emergencia obstétrica en inicio de trabajo de alumbramiento.
No realizé prenatal. Fue indicada cesarea a fin de disminuir los
riesgos de transmision vertical en paciente con carga virica de
HIV desconocida. Presentaba hematomas por el cuerpo e
historia de hematoma de pared abdominal en cesarea anterior.
Los tests de coagulacion estaban un poco alterados. Después
de infusién de concentrado de factor VIl fue realizada
anestesia general. Madre y recién nacido presentaron
evolucioén satisfactoria.

CONCLUSIONES: La evaluacion de manifestaciones clinicas
en pacientes con coagulopatia es fundamental en la decision
del tipo de anestesia que sera indicada para cada paciente. La
evaluacion debe ser individualizada, considerando los riesgos
y beneficios de la técnica escogida. En estas pacientes, se
debe siempre restringir al maximo la indicacion de interrupcién
de la gestacion porvia alta, optandose siempre porlos métodos
menos invasivos. La terapia con concentrado de factor VIl es
actualmente la mejor opcion de tratamiento, corrigiendo la
deficiencia especifica y dismunuyendo los riesgos de
transmision virica.
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