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Informacodes Clinicas

Anestesia em Alteracoes Genéticas da Coagulacdo Sanguinea. Doenca

A técnica anestésica de repouso para o organismo foi
preconizada por Ferreira e col em 1977, para utilizagdo
em pacientes hemofilicos 2. Basicamente esta técnica pro-
cura amparar o organismo, frente 4 agressdo cirurgica
nesta patologia hemorrdgica. As diretrizes adotadas pelos
autores, no que se refere aos aspectos mecanicos e far-
macoldgico da anestesia foram orientadas para que o
anestesiologista colabore com a hemostasia cirargica.

Acrescentamos na anestesia em paciente com coagu-
lopatias o cuidado com intera¢®es medicamentosas que,
alterando a tun¢fo plaquetdria, podem causar manifes-
tacBes hemorrdgicas. Apresentamos nesta informacdo
dois casos de alteragOes genéticas da coagulacdo sangui-

y de Von Willebrand e Deficiéncia do Fator XIII ¥

Maria dos Prazeres Barbalho Simonetti 1

acusou a presenca de nodulo na mama direita. Nodulec-
tomia e curetagem uterina foram realizadas. O exame
anatomo-patologico revelou adenocarcinona e, instituti-
da a terap€utica hormonal, foi programada a mastecto-
mia radical apos cessada a metrorragia.

Na avaliacdo pré anestésica constatamos: mucosas hi-
pocromicas, equimoses e sufusdes hemorragicas dissemi-
nadas; pulm&es e coracdo clinicamente normais. Dentes
em mau estado de conserva¢lo e gengivorragia; hepatoes-
plenomegalia; tirdide aumentada de volume a esquerda.
PA 13,3 x 10,6 kPa (100/80 mm Hg). Pulso 80 btm.

Exames complementares: Hemoglobina = 13.4 g %;
Hematoécerito 41%; Plaquetas 230.000 por mm3: TSH

24,1 ng/ml; Captagdo e Cintilcgrama da tiroide - capta-
¢do do [131 -2 h 11% D; 24 h 09% D. O cintilograma
acusou nodulos frios. Programada a técnica anestésica de
TEPOUSO para O Oorganismo, procedemos como se segue:

Pré-Operatono. Enfatizamos na visita pré-anestésica o
amparo psicologico, particularmente importante em pa-
cientes Cronicos, os quais, convivendo com a moléstia,

-~~nea: 1) doenca de Von Willebrand em paciente submeti-
.~ da a mastectomia radical direita e linfadenectomia; 2) pa-
. ciente portador de deficiéncia do Fator XIII, com feri-
~. mentos necrosados por coagulos organizados, submeti-
2 dos a hemostasia e sutura de ferimentos,

~~ A técnica anestésica de repouso para o organismo foi

™ adotada, em ambos 0s casos, com éxito.

RELATO DO 1.0 CASO

Paciente branca, 49 anos, sexo feminino, nulipara e
procedente do Servigo de Hematologia, com histéria de
metrorragia ha 17 dias. Era portadora da doenca de Von
Willebrand, matriculada em outro Servi¢o onde estava
sob tratamento com terapeutica de reposi¢do do Fator
VIII, transfusdo de gldbulos e sangue total, A anamnese
referiu episddio de sangramento pds-trauma, com difi-
culdade de coagulagdo, epistaxe, gengivorragia e equi-
mose desde a infincia, que vinha melhorando com a ida-
de. Informou que um irmio e uma irmi apresentavam
problemas de sangramento e um terceiro havia falecido
em conseqiéncia de hemorragia. Devido a persistente
metrorragia, tot solicitado um exame ginecoldgico que
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tem consciéncia de sua gravidade. Farmacos anticolinér-
gicos toram evitados, limitando-nos ao uso de benzodia-
zepinicos. Do ponto de vista hematoldgico os niveis do
fator deficitdrio estavam compativeis com a realizacdo
da cirurgia, pela reposicdo com crioprecipitado. Atencdo
especial fot dada a cavidade oral, para nos orientar na
tubagem endotraqueal sem traumas.

Per-Operatorio. Conforme referido pelos autores? o
consumo dos fatores de coagulagdo encontra-se aumenta-
do na cirurgia, podendo ser prevenido com terapeutica
apropriadal0. Durante todo o ato anestésico cirligico
esteve presente o hematologista munido de doses suple-
mentares do fator deficitario, para eventual reposicdo. A
indugdo anestésica foi realizada com benzodiazepinico e
droperidol precedendo o uso do tiopental, tendo-se obti-
do estado de indiferenca psicolégica, hipomotricidade e
auséncia de reflexos. A tubagem endotraqueal foi reali-
zada com suavidade ap0s o uso de pequenas doses de suc-
cinilcolina em inje¢do lenta. O relaxamento muscular foi
obtido pelo uso de brometo de pancurdnio, em doses
que teoricamente dispensassem a descurariza¢@o. O halo-
tano, particularmente por nao aumentar a fregiiéncia
cardfaca3 foi o anestésico utilizado. O plano de aneste-
sia obtido permitiu que as condi¢des hemodindmicas
mantivessem proximas do normal. Oxido nitroso a 66%
em oxigénio foram usados como veiculo do halotano e a
ventilacdo foi controlada pelo ventilador Takaoka - mo-
delo 850/67Q. O ato anestésico teve a duragdo de 3 horas
¢ 45 minutos, tendo a paciente um despertar suave, se-
guindo-se as normas de recuperagdo de técnica anestési-
ca de repouso para o organismo. A paciente foi encami-
nhada para o servi¢o de Hematologia, tendo obtido alta
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apos 20 dias.

RELATO DO 2.9 CASO

Paciente branco, 28 anos, sexo masculino, em bom
estado geral, procedente do Servico de Hematologia,
com diagndstico de deficiéncia do Fator XIII ou de La-
ki - Lorand. A anamnese referiu problemas hemorragicos
ap0s trauma, com dificuldade de coagulagio sangiinea.
Na histodria clinica narrou acidente automobilistico, com
ferimentos corto-contusos de palpebra superior € dorso
do nariz, tendo sido atendido num Pronto Socorro, onde
ficou 5 dias, devido a profusa hemeorragia. Decorridos
45 dias do acidente procurou o Servico de Hematologia
onde foi diagnosticada deficiéncia do Fator XIlI. Medi-
cado com plasma fresco foi encaminhado ao Servico de
Cirurgia Plastica. A técnica anestésica de repouso para o
organismo foi adotada, tendo a cirurgia se completado
em 1 hora e 30 minutos, da qual contou limpeza de coa-
gulos organizados, remo¢ao de tecido necrotico, hemos-
tasia e sutura dos ferimentos. O pos-operatorio transcor-
reu sem complicacOes e as lesfes cicatrizaram-se¢ em 4
dias, quando obteve alta hospitalar.

COMENTARIOS

A coagulacio sanguinea se processa envolvendo fato-
res de natureza proteica. E de se considerar que estas
proteinas sejam passiveis de mutacdes que podem ocor-
rer em genes responsaveis pela sua produgdo 6, Moléstias
hemorrdgicas hereditdrias foram identificadas decorren-
tes da atividade reduzida destes fatores. Rapaport 8 clas-
sifica os defeitos genéticos da coagulacio em: a) mu-
tacdo que impede a sintese de uma proteina, por exem-
plo, a falta de sintese do Fator VIII na doenga de Von
Willebrand; b} mutacado que leva a sintese de uma molé-
cula anormal com atividade coagulante prejudicada. co-
mo as moléculas anormais do Fator VIII na Hemofilia A.
Outras deficiéncias hereditarias de fatores de coagulagdo
sdo de ocorréncia muito rara® como a deficiéncia do Fa-
tor XIII.

DOENCA DE VON WILLEBRAND

Em 1926 o prof Von Willebrand de Helsink observou
o caso de uma menina de 5 anos com sangramento grave
da mucosa, numa familia de 12 crian¢as onde 10 apresen-
tavam historia de sangramento. Como curiosidade foi
observado que ndo era doenca ligada ao sexo. Tratava-se
de uma doenca hemorrdgica hereditaria que apresenta
uma transmissdo autossdmica dominante e afeta ambos
os sexos. Pelo tipo de transmissio € uma das doengas
mais freqilentes, sendo que na Suécia supera a Hemofilia
com incidéncia de 1:16.000 habitantes4. No nosso meio
a incidéncia é desconhecida. Entretanto, Almeidal re-
estudando pacientes hemorrigicos rotulados de hemofi-
licos A, encontrou verdadeiros portadores de doenga de
Von Willebrand. Apresenta um denominador comum
com a Hemofilia A, a alteracdo da molécula do Fator
VIII. O nimero de plaquetas € normal porém, a adesivi-
dade estd prejudicada e nos tesies laboratoriais hd alte-
racdo da agregacdo. Os sintomas aparecem na infancia e,
por razdes desconhecidas, tendem a diminuir com a ida-
de. A metrorragia é bastante comum € O sangramento
pOs-parto ocorreu somente em 8 das 22 mulheres que de-

330

ram a luz, segundo Strauss & Diamond (1963)9. Duran-
te a gravidez existe um aumento de Fator VIII e melho-
ria do quadro clinico4, De acordo com a intensidade, lo-
calizagdo e dura¢io do sangramento, a doenga se classifi-
ca em trés diferentes formas clinicas: grave, moderadae
leve. Devido a gravidade do sangramento, as formas mo-
derada e grave sdo as mais diagnosticadas porque os pa-
cientes procuram tratamento. A incidéncia € aparente-
mente maior em mutheres, face a ocorréncia de metror-
ragia. O tratamento consiste basicamente na corre¢do do
nivel do Fator VIII ajustando-o em torno de 40%3,

DEFICIENCIA DO FATOR XIII

E uma doenga hemorrdgica extremamente rara, de
transmissdo autossOmica recessiva. Foi descrita por Du-
ckert e col em um menino com severa hemorragia e de-
feito de cicratiza¢io de ferida, em 196011, E devido a
uma deficiéncia do Fator XIII (Fator estabilizador da f1-
brina) no plasma e plaquetas. NZo ¢ doenca ligada ao se-
x0, estando relacionada a consagiineidade. Clinicamente
a deficiéncia do Fator XII leva a sangramento do coto
umbilical nos primeiros dias de vida. Ha ocorréncia de
equimose, hematoma e sangramento prolongado pds
trauma. Devido a deficiente proliferacdo de fibroblastos
decorrente da diminui¢cdo de Fator XIII, a cicatrizacdo ¢
anormal. Hemartrose pode ocorrer além de alta incidén-
cia de hemorragia cerebral. O aborto espontineo € pre-
venivel pela terapéutica substitutiva ¢ por vezes a gravidez
chega a se completar com transfusdes profilaticas1ll. O
tratamento consiste na reposicdo do Fator XIII, sendo
que pequenas quantidades sdo necessdrias para a hemos-
tasia, pois a vida média deste fator € de 3 a 6 dias. Trans-
fusdes de 2 a 3 ml/kg de plasma induz a hemostasia por
um perfodo de 4 semanas 1,

A cirurgia é uma terapéutica agressiva que aciona o
sisterna hemostatico levando a formacdo do coaguio. A
hemostasia ¢, por conseguinte, um equilibrio entre vdrios
sistemas, nos quais participam: a} a funcdo vascular atra-
vés de mecanismos hormonais ¢ neurogénicos, levando a
vasoconstri¢ao; b) funcio plaquetdria que através de uma
série de rea¢Ges chamada metamortose viscosa € respon-
savel pelo trombo plaquetario. Estes fenomenos ocorrem
ao nivel de capilares e arteriolas. Nos vasos maiores co-
mo velas e artérias, 0 mecanismo € mais complexo e en-
volve a participa¢do dos sistemas intrinseco e extrinseco,
representados pelos fatores plasmadticos. A atividade des-
tes fatores obedece a um mecanismo enzimdtico, segun-
do hipétese proposta em 1964 por McFarlane e col, a
teoria enzimdtica em cascata. No seu estagio final a ati-
vagdo do Fator XIII torna a fibrina insoluvel (codgulo).

O repouso do organismo pela técnica de Ferreira e col
resulta das propriedades farmacoldgicas dos agentes
anestesicos, protegendo-0 no se€u mecanismo de compen-
sagdo, pelo bloqueio do sistema nervoso autdonomo simpa-
tico. Nos pacientes portadores de coagulopatias € de to-
do desejdvel que os niveis de catecolaminas nfo sejam
aumentados com prejuizo para a hemostasia. As associa-
¢Oes entre benzodiazepinicos, droperidol, tiopental e
halotano, asseguram a estabilidade cardiovascular man-
tendo o débito, a freqiiéncia cardiaca e a pressdo arterial
e diminuem as necessidades metabodlicas 3. O brometo de
pancurdnio usado em nossos casos foi escolhido por ndo
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determinar altera¢®es cardio circulatérias?.

Em ambas as patologias, a gravidez ¢ de alto risco, em-
bora os niveis dos fatores estejam aumentados4; 3. En-
tretanto, ndo se deve descartar a possibilidade de ocorrer
hemorragia imprevista espontanea ou secundaria a um
traumatismo, requerendo um estudo cuidadoso nas pa-
cientes com alteracBes da coagulacao ¢ com anteceden
tes familiares de coagulopatias antes que ocorra a gesta-
¢doS. O Fator XIII se constituiv em interessante exce-
¢d0, pois seus niveis diminuem durante a gravidez de 50

a 70% do normal 5.

No que tange as interacOes medicamentosas, mengao
especial deve ser feita ao uso dos substitutos do plasma,
analgésicos e dilatadores coronarianos. A doenca de Von

Willebrand apresenta como caracteristica uma disfungio

plaquetaria quanto a aglutina¢do e laboratorialmente
foi observado defeitos na agregac¢do, responsdveis pelo
prolongado tempo de sangramento nos seus portadores 8.
Esse grupo de farmacos promove interagdes com o pro-
cesso de coagulagdo sanguinea. E de uso rotineiro ex-
pansores plasmadticos em situacdes de hipovolemia, dex-
tran 40 e haemacel. Estas solucdes diminuem a adesivi-
dade plaquetdria, promovendo tendéncia ao aumento
do sangramento3, 8, Raciocinio idéntico ¢ vilido para
analgésico como dcido acetilsalicilico (Aspirina) e vaso-
dilatadores coronarianos como o dipiridamol (Persantin)
que alterando a func¢do plaquetdria predispde ao sangra-
mento 3, 8. Recomenda-se a abstenc¢o destas substancias
var1os dias antes da cirurgia e no pos-operatorio.
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Resumo de Literatura
%

AVALIACAO DE UM NOVO BLOQUEADOR NEUROMUSCULAR (ATRACURIO) NO
HOMEM ANESTESIADO

O atracurio é um potente bloqueador neuromuscular adespolarizante, Uti-
lizado no homem em doses de 0,6 e 0,3 mg/kg, promove condi¢des para in tubacdo tra-
queal dentro de 1 e 2 minutos, respectivamente.

A presente observagdo, realizada em 62 pacientes, teve os seguintes resulta-
dos: 1 - grande dissociagdo entre dose efetiva para o bloqueio neuromuscular e dose capaz
de causar éfeitos cardiovasculares; 2 - a recuperacdo da paralisia é 2 a 5 vezes mais rapida
do que com outros bloqueadores neuromusculares adespolarizantes (doses de 0,7a 06
mg/kg promovem relaxamento por 15 a 45 minutos); 3 - pode-se obter rdpida recuperacgio
do bloqueio sem auxilio de neostigmina: nido obstante, esta droga pode reverter rapida-
mente a paralisia, inclusive apos o blogqueio neuromuscular completo; 4 - ndo hd indicacdo
de efeiros cumulativos da droga; 5 - sua inativacdo parece ser independente das fungdes re-
nal e hepdtica bem como da atividade de pseudocolinesterase plasmdtica. Duas vias foram
aventadas para a inativagdo: hidrolise enzimdtica e decomposicdo ndo-enzimdtica tipo
Hoffman, altamente dependente do pH, mais intensa ao pH = 7,6 do que ao pH = 6,9,

(Payne J P, Hughes R — Evaluation of atracurium in anaesthetized man. Br J Anaesth 53 -
45 - 54, 1981).

COMENTARIO: Estas primeiras observacoes clinicas sobre ¢ atracturio in-
dicam sua utilidade como agente blogqueador neuromuscular em cirurgias de curta duran-
¢ao onde hd necessidade de intubacdo traqueal efou de relaxamento muscular. Aparente-
mente a droga ¢é desprovida dos efeitos colaterais da succinilcoling, também usada com a
mesma finalidade. Sao necessdrias observacGes mais extensas antes de se firmar um juizo
completo sobre o blogueador. (Nocite JR )
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