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Cardiopatia Reumatica Crénica em Portador de Hemofilia
Submetido com Sucesso a Tratamento Ciruargico
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Homem com 52 anos, portador de cardiopatia Chronic Rheumatic Cardiopathy and
reumatica crénica e hemofilia foi submetido a substituicdo Hemophilia in a Patient Submitted to
da valva adrtica e comissurotomia mitral. Havia histéria Successful Surgical Treatment
de reacgao alérgica a crioprecipitado e para realizacéo da
cirurgia, o valor ideal de fator VIII foi estipulado em A 52 year-old man, with rheumatic cardiopathy and

100%. Para tanto, foram infundidas aproximadamente hemophilia was admitted to the hospital for aortic valve
2.500UI de fator VIII:C, o que proporcionou, contudo, replacement and mitral valve commisurotomy. He had a
acréscimo no valor de fator VIII:C de 20% para 58%. history of allergic reaction to cryoprecipitate, and to un-
Durante o ato operatdrio foram administradas 1.500Ul de dergo to the cardiac surgery, the ideal level of factor VIII
fator VIII:C associadas a infusdo de 3.500.000U de was estimated to be 100%. To reach this level he first re-
aprotinina (Trasyld?), iniciada na inducdo anestésica e ceived 2,500Ul of the factor VIII:C increasing the factor
mantida durante a cirurgia. O valor de fator VIII:C sérico  VIII:C level from 20 to 58%. During the surgery he re-
obtido ao término da cirurgia foi de 220%. O paciente teve ceived an additional dose of 1,500Ul of factor VIII plus
alta no 11° dia de pés-operatorio e ndo houve nenhuma 3,5000,000 Ul of aprotinin (TrasyR) which was started
complicacdo hemorragica. at the begining of the anestesia and maintained during the
surgical procedure, increasing the factor VIII level to
220%. The patient was discharged 11 days after the sur-
gery without any hemorraghic complication.
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A hemofilia classica, ou deficiéncia hereditaria de fator VIl - extracdo dentaria. Apresentava dispnéia aos esforcos,
ligado ao cromossomo X, é o distlrbio da coagulacdo quadros pré-sincopais e fibrilacdo atrial paroxistica. O
sangliinea mais comumente encontrado, estimando-se em Tateterismo cardiaco fora interrompido em outro servico,
entre 10.000 homeris Tratamento efetivo da hemofilia €  devido a reacdo anafilatica (edema angioneurdtico) a
avanco relativamente recefiteA introducéo dos preparados  infusdo de crioprecipitados.
de concentrado de fator VIII na década de 60 reduziu o risco O eletrocardiograma (ECG) apresentava ritmo sinusal,
de procedimentos cirlirgicos, inclusive ao nivel de cofdcdo  sobrecarga de camaras esquerdas e alteracdes de

O relato a seguir corresponde ao primeiro caso de repolarizacao ventricular; a radiografia de térax mostrava
paciente hemofilico submetido a tratamento cirlrgico de abaulamento do tronco de artéria pulmonar sem
cardiopatia em nossa instituicdo. cardiomegalia; o ecocardiograma permitiu calcular fracao

de ejecéo de ventriculo esquerdo (VE) de 0,74, diametro

diastolico de VE de 4,7cm, espessura de septo e parede de

Relato do Caso VE de 1,1cm, diametro de &trio esquerdo de 5,0cm, area

valvar mitral de 1,4cAicom gradiente mitral de 13mmHg
e gradiente adrtico de 88mmHg. A avaliacédo da coagulacéo
éanguinea mostrou atividade de protrombina de 93%,
tempo de tromboplastina parcial ativado de 69,7s (controle-
50s), fator VIII:C de 15,5%, pesquisa para anticorpo
antifator VIII negativo e prova de agregacao plaquetéaria
Instituto do Coragéo do Hospital das Clinicas - FMUSP com hipoagregabilidade com ADP e adrenalina e normo-
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Recebido para publicagio em 19/4/94 Devido a histdria de reac¢é@o anafilatica a crioprecipi-
Aceito em 27/6/94 tados, o preparo para o cateterismo cardiaco foi feito com
fator VIII:C purificado. A dose foi estipulada conforme a

Homem, 52 anos, portador de hemofilia, internado com
diagnéstico de estenose mitral e adrtica, sem histéria de
sangramentos espontaneos, apenas por traumatismos
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Tabela | - Correlagéo entre as unidades infundidas de fator VIII/C e os aminocaproico na~dose d-e 3g por dia. Os valores obtidos
niveis séricos de fator VI de fator VIII:C estdo relacionados na tabela I.
Para realizacdo da cirurgia cardiaca, o valor ideal de fator
Procedimento  Tempo Fator VIll VIII:C foi estipulado em 100%. Para tanto, foram infundidas
Infundido(Ul)  Nivel sérico(%) aproximadamente 2.500UlI de fator VIII:C, o que proporcionou,
acréscimo no valor de fator VIII:C de 20 para 58%. Durante
, Admisséo 15 0 ato operatério foram administrados 1.500U1 de fator VIII:C
Cateterismo __pre4h 1250 Y associados & infusdo de 3.500.000UI de aprotinina (TRasylol
Cirurgia pré 48h 750 52 iniciada na induc&o anestésica e mantida durante a cirurgia. O
pré 24h 750 2 valor de fator VIII:C sérico obtido ao término da cirurgia foi
pg medete 2500 > 220% (fig. 1). O ato opatério realizado estritamente
intra 1500 60/92/220 seguindo a rotina confirmou a presenca de valva adrtica
;Eg zggg 1;"’2/5140 estenoética calcificada, substituida por bioprétese de
3P0 1000 a8 pericardio bovino n° 25. A valva mitral apresentava fuséao
4PO 1500 180 comissural com célcio e fibrose, realizando-se comissuro-
2E8 170;’5’ tomia mitral, papilotomia anterior e posterior, retirada de
7pP0 750 60 célcio e desbastamento da fibrose. O sangramento apre-
8 PO 750 62 sentado durante o ato cirdrgico e nas 48h subsequentes foi
— : — . considerado o habitual para o tipo de operagao.
* Administrac&o concomitante de aprotinina; PO- pds-operatorio. No pés-operat()rio (PO) imediato foi mantida a infuso

de fator VIII:C na dose de 750Ul de 8/8h e infusdo
formula fator VIII:C necessario = peso(kg) x valor do fator  continua de aprotinina (trasyipha dose de 750.000 U por
VIII:C desejado (estipulado em 60%) x 0,510. O 18h. No 1° dia de pés-operatdrio foi associado acido epsi-
cateterismo transcorreu sem intercorréncias e sem sinais d%n-aminocaprc')ico na dose de 4g por dia ao esquema de
sangramento anormal inclusive ap6s o exame embora amanutencao de fator VIII:C estimado através de dosagem
infusdo de 1.250U1 tenha elevado o fator VIII:C para tdo djaria de fator VIII:C sérico. Os valores obtidos e as doses
somente 17%. As medidas de press6es (mmHg) foram tjlizadas estio na tabela |.
média de atrio direito- 12, sistolica de ventriculo direito No 3° dia de pos-operatério, o paciente apresentou
(VD)- 80, diastdlica final de VD-14, tronco de artéria fiprilacsio atrial paroxistica, revertida com digital associa-
pulmonar- 80/40, média de capilar pulmonar- 40, sistélica gg 3 quinidina. A alta hospitalar deu-se no 11° dia de PO,
de VE- 230, diastolica final VE-20 e na aorta de 140/74. sem outras intercorréncias. Apés 3 meses, 0 paciente
A Cinecoronariograﬁa nao identificou lesdes obstrutivas e apresenta\/a_se assintométiCO, em classe funcional grau |,
a ventriculografia mostrou VE dilatado com hipocinesia reintegrado a suas atividades habituais.
difusa (+)/4.

A administracé@o de fator VIII:C foi mantida por mais

48h, na dose de 750Ul por dia, associada a acido epsilon-
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Fig. 1 - Evolugéo dos niveis séricos do fator VIII durante o ato operatério, sob influéncia de infuséo do fator VIl eea@&iB¥ circulagdo extracorporea.
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Discussao miocérdio®, observou-se aumento significativo dos niveis

o o i séricos de fator VIII pelo uso da aprotinina no periodo PO
Os dois primeiros casos de cirurgia cardiaca com suces-ijmediato. Coincidentemente o nosso caso também

so em portador de hemofilia foram descritos ha cerca de 20 apresentou aumento significativo nos niveis séricos de fator
anos®®. A partir destes dados, a cirurgia cardiaca tem sido /| apos uso concomitante de aprotinina nos periodos
realizada em pacientes com distdrbios de coagulagéo sanglinegra e poés-operatorio a niveis de 160 a 220%, puderam ser
desde que sob terapia de reposicéo adetjtiada atribuidos ao efeito de aprotinina. Ressalte-se que a
No nosso caso, o paciente tinha 15,5% de fator VIll @ gpjicacsio da técnica cirtirgica seguiu estritamente a rotina.
ndo apresentava historia de sangramentos espontaneos. Em nosso caso a pouca experiéncia do comportamento
Este situou-se no limite superior dos niveis séricos de fator g5 protese metalica em paciente hemofilico foi fator a mais

VIII, observados na literatuf§ que necessita de cuidados
especiais para procedimentos cirlrgicos.
A terapia de reposicéo de fator VIII inclui crioprecipi-

para seguir nossa rotina preferencial de bioprotese.

Em concluséo, o uso do fator VIl e de aprotinina

associou-se a auséncia de complicacbes hemorragicas em

tados ou preparados de concentrado liofilizados comerciais. paciente hemofilico submetido a tratamento cirdrgico de
Optamos pelo uso de concentrado liofilizado de fator VII:C - cardiopatia reumatica cronica.

purificado (Monoclatd por apresentar menor potencial
alérgico do que crioprecipitados conforme histdria do
paciente.

A dose a ser utilizada depende do nivel plasmatico
desejado do fator VIII. Operagdes mais extensas necessitam™
de niveis acima de 50-60% no ato operatério e acima de 2.
30-50% por no minimo 7 dias mafs Todavia, Kasper e 3.
col %, em reviséo feita em 163 pacientes hemofilicos ,
submetidos a cirurgia ortopédica de pequeno e médio porte,
nao encontraram diferencas em relacao a presenca de
hemorragias no PO quando os niveis de fator VIII estavam
acima de 30% ou de 50%. Mantivemos em nosso caso O 6.
nivel de fator VIII mais alto do que recomendado durante
0 procedimento cirdrgico e assim mantiverarse no per
e no PO. No caso do cateterismo cardiaco, procedimentos.
menor, a dose utilizada foi calculada para obter nivel sérico
em torno de 60% e ndo houve sangramento anormal. .

Todavia, € licito admitir que esforgos extremos para obter 1.

niveis normais pré-operatérios podem nédo ser

, . . 11.
absolutamente necessarios. Um dado favoravel a esta
possibilidade é que em pacientes normais submetidos ai2.

circulacdo extracorpdrea os niveis de fator VIII caem para
50% do normal ao seu fing&] assim sendo, niveis

sanguineos mais baixos como de até 50% de fator VIII 1a4.

podem ser adequados para prevenir perdas sangiineas

. . .15.
excessivas durante a esternotomia. Recentemente, foi
demonstrado diminuicao significativa de sangramento 1e.

cirargico com o uso clinico de aprotinina, inibidor de
enzimas proteoliticas como plasmina e calicréffia O

mecanismo preciso é desconhecido, mas a reducao dets.

fibrindlise pode contribuir para esse efeito. Entretanto, o
principal efeito parece estar relacionado direta ou

indiretamente a preservacdo da fungdo hemostatica 2o.

plaquetéria através da estabilizacdo ao nivel receptor da2
membrana plaquetari®?. Concomitantemente, a

diminuicdo da quantidade de plasmina circulante pode 22.

reduzir a degradacao proteolitica de fatores de coagulagao
VIIl, V e fibrinogénio como também de proteinas
necessarias para a adesividade plaguetaria como fator de
von Willebrand?? . Em situagéo de revascularizacéo do

17.

23.
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