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RESUMO

Os autores relatam o caso de uma paciente submetida a mamaplastia de aumento, nao
diagnosticada previamente como portadora de doenca de von Willebrand, que teve dois
episodios de hematoma no pds-operatorio. Entre os distiirbios de coagulacdo, a doenga de
von Willebrand deve ser considerada na avaliagao pré-operatdria, pois afeta cerca de 1% a
3% da populagdo, ndo ¢ diagnosticada na maioria das pessoas, além de ser duas vezes mais
frequente que a hemofilia. A paciente evoluiu bem no pds-operatorio e medidas preventivas
e terapéuticas sdo discutidas neste artigo.

Descritores: Doengas de von Willebrand. Hematoma. Mamoplastia. Transtornos da coagu-
lagdo sanguinea. Transtornos de proteinas de coagulacao.

ABSTRACT

The authors present the case of a patient submitted to augmentation mammaplasty who
developed two hematoma episodes, as a result of a von Willebrand disease that was not pre-
viously diagnosed. The possibility of a von Willebrand disease should always be considered
as part of the preoperative evaluation, since it affects 1% to 3% of the population, and it
actually occurs twice more often than hemophilia. The patient presented a quite satisfactory
recovery and preventive and therapeutic approaches are discussed in this paper.

Keywords: von Willebrand diseases. Hematoma. Mammaplasty. Blood coagulation disorders.
Coagulation protein disorders.

INTRODUCAO

A doenga de von Willebrand ¢é hereditaria, autossomica,
dominante, causada por diminui¢ao ou disfuncao da glicopro-
teina chamada de fator von Willebrand (FvW), responsavel
por uma etapa da agregacao plaquetaria. A doenca decorre
de uma mutacdo no cromossomo 12 e caracteriza-se por de-
ficiéncia qualitativa ou quantitativa do FvW'2, Existem raros
casos de doenga adquirida por deficiéncia do fator VIII.

Essa doenga, descrita pela primeira vez pelo médico fin-
landés von Willebrand?, em 1926, atinge cerca de 1% a 3%
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da populagdo mundial e ¢ relatada com mais frequéncia em
mulheres, provavelmente pelas maiores chances de diagnos-
tico por distirbios hemorragicos no periodo menstrual.

Classificacao
A doenca de von Willebrand apresenta a seguinte classi-
ficagdo:

* Tipo 1 —¢ o tipo mais comum, atingindo 60% a 80%
dos casos. E um defeito quantitativo, em que a defi-
ciéncia do FvW fica entre 20% a 50% do normal.
Causa sangramentos leves a moderados.
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* Tipo2—¢tambémum defeito qualitativo, e acomete
de 20% a 30% dos casos. Pode ser caracterizado em
quatro subtipos:

* 2A: subtipo mais comum, em que o FvW tem
dificuldade de se unir as plaquetas e ha dimi-
nuicdo da presenga de grandes multimeros;

* 2B: o FvW tem grande afinidade de unido as pla-
quetas, por isso diminui a circulag@o livre do FvW;

* 2M: ndo ha auséncia dos grandes multimeros,
porém ndo tem a mesma capacidade de ligagdo
as plaquetas;

* 2N: o FvW perde a capacidade de ligacdo com
o fator VIII.

* Tipo 3 — é o tipo mais grave, caracterizado pela
deficiéncia total do FvW. O paciente pode ter san-
gramentos graves.

* Doenga de von Willebrand adquirida — esta relacio-
nada a outras doengas, como doengas linfoides, mie-
loma multiplo, macroglobulinemia, doengas mielo-
proliferativas, alguns tumores e doengas autoimunes.
De modo geral, pode ser ocasionada por anticorpos
anti-FvW ou ndo.

Diagnostico

O tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPA) pode
estar prolongado, assim como o tempo de sangramento. A sim-
ples dosagem do fator VIII ndo diagnosticaa doenga de von Wille-
brand, pois pode estar diminuida como nos casos de hemofilia A.

A contagem de plaquetas geralmente ¢ normal, assim como
o coagulograma.

A dosagem do antigeno von Willebrand ¢ feita por ensaio
imunologico, apresentando boa resposta para os tipos 1 e 3,
ja que nem sempre o caso do tipo 2 tem baixa concentracido
do FvW.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com 34 anos de idade, bran-
ca, 49 kg, submetida a duas cesarianas e, posteriormente, a

miniabdominoplastia, sem alteragdes, com queixa de hipo-
mastia. Os exames clinico, cardiologico e ginecologico e a
avaliagdo pré-anestésica eram normais, bem como os exames
laboratoriais pré-operatorios (hemograma, coagulograma, gli-
cemia, ureia e creatinina).

O primeiro procedimento cirargico realizado foi a inclu-
sdo de proteses de silicone nas mamas, sob anestesia local,
com bloqueio dos nervos intercostais e sedacdo realizada pelo
anestesista. Foram colocadas proteses de 240 cc, via areolar,
sendo a cirurgia concluida sem anormalidades. Realizada dre-
nagem a vacuo.

A paciente evoluiu sem alteragdes, e o dreno foi retirado
no segundo dia de pods-operatorio, com saida de pequena
quantidade de liquido serossanguinolento.

No quarto dia de poés-operatdrio, foi identificado hema-
toma extenso namama esquerda (Figura 1 A), sendo realizado
o segundo procedimento cirurgico com drenagem do hema-
tomasob anestesia geral. A paciente apresentava sangramento
difuso, sendo realizadas hemostasiarigorosa, reintroducao da
protese e drenagem por aspiracdo a vacuo.

Foi solicitada avaliagdo da hematologista, sendo reali-
zados exames laboratoriais, incluindo estudo completo da
coagulagdo sanguinea. No terceiro dia de pds-operatorio da
drenagem do hematoma, o dreno foi retirado, pois apresen-
tava saida de apenas 20 ml de liquido serossanguinolento em
24 horas, e a paciente recebeu alta médica.

No décimo terceiro dia de pos-operatorio do primeiro proce-
dimento cirtirgico ¢ no nono dia apos o segundo procedimento
cirtirgico, a paciente apresentou hematoma bilateral das mamas
(Figura 1B), extenso no lado direito e moderado no esquerdo.

Foi, entdo, realizado o terceiro procedimento cirurgico,
com drenagem do hematoma de ambas as mamas, sob anes-
tesia geral. Na ocasido foi feita hemostasia rigorosa, reintro-
ducdo de ambas as proteses e drenagem a vacuo.

A paciente recebeu alta trés dias apods o terceiro proce-
dimento cirurgico e os drenos foram mantidos até o décimo
dia, quando o volume de liquido drenado foi préximo a 5 ml.
A paciente evoluiu bem, sem intercorréncias (Figura 2).

Figura 1 — A: Hematoma de mama esquerda. B: Hematoma bilateral no décimo terceiro dia de pos-operatorio de mamaplastia de aumento.
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Figura 2 — A: Pré-operatorio de mamaplastia de aumento. B: Sexto més de pos-operatorio de mamaplastia de aumento.

No momento da alta médica, a paciente apresentava todos
os exames laboratoriais normais, com excecao das seguintes
alteragoes: atividade do cofator da ristocetina: 23% (N: 56%
a 187%), e antigeno do FvW: 20% (N: 50% a 150%).

Diagnosticou-se, apds o terceiro procedimento cirurgico,
a doenca de von Willebrand tipo 1.

Apbs alta médica, e por sugestdo da hematologista,
foram realizados exames complementares na filha da paciente,
constatando-se a presenca do mesmo tipo da doenca de von
Willebrand'.

DISCUSSAO

O diagnéstico prévio ndo foi feito no caso relatado em
decorréncia dos seguintes fatores:

» auséncia de queixas referentes a distirbios da coa-
gulagdo;

» ausénciade qualquer antecedente familiar de coagu-
lopatias, pois foi descoberto, apos a alta médica, que
apaciente era adotada, desconhecendo seu historico
familiar;

* nao utilizacdo de medicamento que pudesse inter-
ferir na coagulagdo;

» relato de duas cesarianas prévias, sem qualquer pro-
blema de sangramento;

* relato de miniabdominoplastia na parte infraum-
bilical quatro anos antes, com o mesmo cirurgido,
sem problemas de sangramento no trans e no pos-
-operatorio;

» presengade exames laboratoriais normais, inclusive
coagulograma.

Foram encontrados, na literatura, varios casos descritos
de procedimentos cirurgicos com diagnoéstico prévio de doenca
de von Willebrand, o que facilitou a institui¢cdo de terapéutica
adequada**.

O inusitado deste caso ¢ que o diagnostico foi realizado
posteriormente, pelos motivos ja expostos, o que dificultou
o tratamento.

Nas duas cesarianas ndo ocorreu sangramento, uma vez
que, durante a gravidez, ocorre aumento do fator VIII como
protecao natural da paciente.

Na miniabdominoplastia realizada quatro anos antes, além
de ser uma cirurgia de menor porte, seguida de rigorosa hemos-
tasia, foram passados pontos de fixagdo interna (Baroudi’)
e foram feitas drenagem a vacuo e compressdo com malha
elastica, considerados fatores que preveniram um possivel
sangramento.

Nacirurgiadeinclusdodasproteses desiliconenas mamas,
apesar da hemostasia também rigorosa, o sangramento ocor-
reu tardiamente, quatro dias apds a operagdo inicial e treze
dias ap6s o segundo procedimento cirtirgico. O atrito das
proteses texturizadas (rugosas) na superficie cruenta de uma
paciente com predisposi¢do para sangramento (portadora de
doenga de von Willebrand tipo 1 ndo-diagnosticada) pode ter
facilitado a formacao dos hematomas tardios.

Acreditamos que a hemostasia extremamente rigorosa e
a manuteng¢do dos drenos por um periodo de dez dias foram
fatores importantes na prevengdo de outro hematoma, apos
a terceira operagao.

Historia clinica de sangramento e antecedentes familiares
sdo importantes, uma vez que exames especificos para doenga
de von Willebrand ndo integram a rotina de exames pré-ope-
ratorios em cirurgia plastica.

Em caso de suspeita de doenga de von Willebrand, deve-se
realizar dosagem de TTPA, de fator VIII, de cofator ristocetina
edeantigeno de von Willebrand, assim como solicitar acompa-
nhamento de hematologista, evitando-se possiveis complica-
c¢oes. Esses nao sdo exames de rotina no pré-operatorio normal,
pois, a excecdo do TTPA, os demais sdo realizados em centros
maiores e com resultados mais demorados.
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