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RESUMO

A Doenca de von Willebrand (DVW) é um disturbio hemorragico hereditario autossémico definido pela diminui¢cdo da
atividade do Fator de von Willebrand (FYW) no sangue. Pode ser secundaria a um defeito quantitativo ou qualitativo.
O presente relato de caso aborda uma paciente com doenca de DVW e obesidade, submetida a gastroplastia em
um Hospital de Goiania. Com indicacao de hematologista do uso de fator VIII 2500 Ul, a ser realizado 1 hora antes
do procedimento cirtrgico, com subsequente dose de manutencao por 5 dias. No centro cirurgico foi realizada
anestesia venosa total, com Propofol e Remifentanil como drogas de manuteng¢do. O procedimento ocorreu sem
intercorréncia e com 24 horas de internagdo hospitalar paciente recebeu alta por parte da equipe.
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ABSTRACT

Von Willebrand Disease (VWD) is an autosomal hereditary bleeding disorder defined by decreased activity of Von
Willebrand Factor in the blood. It may be secondary to a quantitative or qualitative defect. This case report addresses
a patient with VWD and obesity who underwent gastroplasty at a Hospital in Goiania. With a hematologist's
recommendation for the use of factor VIII 2500 IU, to be performed 1 hour before the surgical procedure, with
a subsequent maintenance dose for 5 days. In the operating room, total intravenous anesthesia was performed,
with Propofol and Remifentanil. The procedure was uneventful and after 24 hours of hospital stay, the patient was
discharged by the team.
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INTRODUCAO

A Doenca de von Willebrand (DVW) é um disturbio hemorragico hereditario autossémico definido
pela reducao da atividade do Fator de Von Willebrand (FVYW) no sangue. Pode ser secundaria a um
defeito quantitativo ou qualitativo. A DVW é caracterizada por trés principais subtipos sendo o tipo 01
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pela deficiéncia quantitativa parcial de FVYW, tipo 02 por uma deficiéncia qualitativa e tipo 03 gracas a
uma deficiéncia completa do FVYW.!

Dentre os sintomas principais abrange-se o sangramento mucocutaneo, incluindo epistaxe, hema-
tomas faceis e até mesmo um sangramento menstrual intenso, bem como aumento de sangramento
em procedimentos cirdrgicos/invasivos. No caso em questdo a paciente é portadora da DVW e foi
submetida a gastroplastia com indicacao, por parte da hematologista, da reposicao de fator VIl ante-
cedendo o procedimento cirurgico. Outra escolha terapéutica potencial seria a desmopressina, que
acarreta a liberacdo endotelial do FVW e do fator VIIl armazenados, além de adjuvantes como acido
tranexamico. ?

O presente relato de caso visa descrever o manejo clinico/anestesiol6gico de uma paciente com
DVW submetida a gastroplastia eletiva.

RELATO DE CASO

Paciente 24 anos, ASA 2, sexo feminino portadora de Obesidade, DVW e transtorno de ansiedade
generalizada, em uso continuo de valproato de sddio, carbonato de litio e fluoxetina. Disposta a re-
alizagao de gastroplastia, a ser realizada em um Hospital de Goiania. Em consulta pré-anestésica foi
apresentado laudo de hematologista em que foi indicado o uso de fator VIl 2500 Ul, a ser realizado 1
hora antes do procedimento cirurgico, com subsequente dose de manutencdo por 5 dias. Além disso
permitiu-se, em caso de sangramento durante ou ao final da cirurgia, outra dose logo no pos-ope-
ratério imediato. Prosseguiu-se com a anestesia geral venosa total para realizacao da cirurgia, apos
cumprimento de todas as orientac¢fes feitas pelo hematologista.

No centro cirurgico, a paciente foi devidamente monitorizada com oximetro de pulso com cur-
va pletismografica, cardioscopia e pressao arterial ndo invasiva, apresentando sinais vitais estaveis
antes da inducao anestésica. Recebeu vendclise com abocath 20G em membro superior direito. Foi
submetida a anestesia geral venosa total: Pré-oxigenacdao sob mascara facial com oxigénio a 100%
(6L/min) por 3 minutos. A anestesia foi induzida com propofol (150 mg), sulfentanila (15 mcg), rocuro-
nio (20 mg) e lidocaina (80 mg). Realizado bloqueio periglético com ropivacaina 0,5%, 5ml da solucao,
sendo a traqueia entubada com tubo 7,0 com cuff. Classificacdo laringoscopica de Cormack-Lehane
2A (apenas porc¢ao posterior da fenda gldtica visivel), laringoscopia direta e atraumatica confirmando
o posicionamento adequado do tubo pela capnografia, sendo a ventilacdo mecanica ajustada para
manter uma pressdo alveolar de diéxido de carbono (PETCO2) préxima de 35 mmHg. A manutencao
anestésica ocorreu com propofol e com remifentanil alvo-controlado a critério médico. Como medi-
camentos adjuvantes foram usados dipirona 2g, cefalotina 4g, nausedrom 8 mg, buscopam compos-
to, dexametasona 10mg, ondansetrona 8mg, pantoprazol 40mg e precedex 50 mcg.

O intraoperatdrio seguiu sem complicacdes hemorragicas e manteve-se com sinais vitais estaveis
durante todo o periodo anestésico. Ao final de ato cirurgico, foi realizada a reversao de bloqueador
neuromuscular com Sugamadex 200 mcg e apds alguns minutos paciente apresenta despertar segui-
do de extubacao sem intercorréncias. Paciente encaminhada para sala de recuperacao pds-anesteé-
sica (SRPA), em que foi realizada morfina 10mg para analgesia pds-operatéria. Apos 1 hora de SRPA,
a paciente é encaminhada para apartamento de hospital local em que ficou por periodo de 24 horas
internada, recebendo como orientado por hematologista o fator VIlI, e devido as boas condicdes e
auséncia de sangramento, paciente recebeu alta hospitalar.
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DISCUSSAO

A DVW ¢é o disturbio hemorragico hereditario autossémico mais comum juntamente com a he-
mofilia A, com prevaléncia estimada de 1 em 1.000 individuos. Pode ser mais bem determinada pela
queda da atividade do FVW no sangue e isto pode ser secundario a uma alteracdo quantitativa ou
qualitativa. 4

O FVW é uma glicoproteina multimérica plasmatica cujas principais func¢des sao: facilitar adesao
plaquetadria ao endotélio vascular lesado, ligando-se a membrana da plaqueta, além de atuar como
transportador e estabilizador do fator VIIl no plasma. ®

Existem diversos subtipos na DVW que necessitam de tratamento individualizado com base no
diagnostico especifico, fendtipo de sangramento e contexto clinico especifico. Os principais sinto-
mas incluem sangramento mucocutaneo, englobando epistaxe, hematomas faceis, menorragia, bem
como sangramento provocado no contexto de cirurgia e outros procedimentos invasivos. 2

A DVW é classificada em 3 categorias principais: deficiéncia quantitativa parcial de FVW (tipo 1),
deficiéncia completa (tipo 3) e deficiéncia qualitativa (tipo 2). O tipo 2 € ainda classificado em subtipos
definidos por defeitos na multimerizacgao (tipo 2A), aumento da ligacao plaquetaria (tipo 2B), defeitos
na ligacao FVW-plaquetas ou FVW:CB (tipo 2M) ou defeitos na ligacao do fator VIII (FVIII) (tipo 2N). O
tipo 1 € o mais comum, representando cerca de 85% da DVW, enquanto o tipo 3 € o menos comum,
afetando cerca de 1 em 1 milhdo de individuos. O diagndstico da DVW inclui avaliagao do histérico de
sintomas hemorragicos, avaliagdo da histéria familiar de sangramento ou DVW e testes laboratoriais
confirmatorios.’

Os testes laboratoriais clinicos para DVW incluem inicialmente a medicdo de pelo menos FVW:Ag,
atividade de ligacao de VWF-plaquetas (FVW:RCo, FVYW:GPIbM e FVW:GPIbR) e nivel de FVIII. Testes
adicionais podem ser indicados com base nos resultados do teste inicial, incluindo ligacdo de pla-
guetas VWF de ristocetina em dose baixa, multimeros de FVW, nivel de propeptideo do fator de von
Willebrand (FVWpp). "¢

Em um caso descrito por Saurote, demonstra-se um caso de uma paciente com DVW submetida a
uma troca de valvula mitra onde, assim como no caso relatado, foram realizados os cuidados intensi-
VOS Nno pré-operatorio, intraoperatoério e pés-operatdrio com reposicao de fator VI, e ao final de todo
processo a paciente evoluiu sem complicacdes e com uma boa evolugao clinica, possibilitando a ela
receber alta apos alguns dias de internagao e observagao. ®

As principais terapias incluem o uso de desmopressina para induzir a libera¢ao endotelial do FVW
e do fator VIl armazenados e o uso de concentrados de FVW, incluindo produtos derivados de plas-
ma e recombinantes, bem como terapias adjuvantes, como acido tranexamico antifibrinolitico. O
manejo continua desafiador devido a grande variabilidade nos sintomas de sangramento de cada pa-
ciente, a grande variabilidade na pratica clinica e a falta de evidéncias de alta qualidade para orientar
a tomada de decisao. ?

CONCLUSAO

A DVW é uma doenca hereditaria autossdbmica conforme exposto, aumentando o risco de sangra-
mento no intraoperatdrio e no pds-operatorio, portanto pode se concluir que uma boa assisténcia
meédica preventiva é essencial para evitar complicacdes. O estreitamento de lacos com médicos as-
sistentes, em especial com o hematologista, e com a prdpria paciente em uma consulta previa é de
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notdria importancia para os cuidados dela no centro cirdrgico, visto que com tais medidas pode-se
programar um cuidado mais digno e com menores riscos a paciente. No caso ora relatado, o uso de
fator VIII no pré, peri e pés-operatorios foi capaz de evitar sangramentos indesejaveis.
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