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RESUMO

Relatamos um caso de paciente adulto jovem, até entdo sem sinais ou sintomas caracteristicas de um quadro de disttrbio da coagulagéo, que
apés praticar futebol desenvolveu uma hemorragia importante intra e intermuscular no quadriceps direito, associado com hemartrose do
joelho direito, levando ao diagndstico de hemofilia A. Os objetivos desse trabalho sGo mostrar o aparecimento de sangramento anormal em
umaidade jd avang¢ada para diagndstico de hemofilia, e de lembrar aos ortopedistas que trabalham em servico de emergéncia da possibilidade
desse diagnéstico, levantando os pontos principais do diagndstico e do tratamento.

DESCRITORES: HEMORRAGIA MUSCULAR; HEMOARTROSE; HEMOFILIA;

ABSTRACT
We report a case of a young adult patient, with no signs or symptoms characteristic of a coagulation disorder. After soccer, he developed a
significant intra and intermuscular hemorrhage in the right quadriceps, associated with right knee hemarthrosis, leading to the diagnosis
of hemophilia A. The objectives of this study are to show the appearance of abnormal bleeding at an advanced age for the diagnosis of
hemophilia and to remind orthopedists working in the emergency department of the possibility of this diagnosis, raising the main points
of diagnosis and treatment.
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INTRODUCAO

A hemofilia € um disturbio determinado geneticamente,
em 95% dos casos ligado ao cromossomo X, levando a uma
alteracao na coagulacao devido a deficiéncia de fatores espe-
cificos VIII ou IX (1,2). A incidéncia é estimada em 1/10.000
nascimentos de meninos nos EUA, uma doenca nao muito
rara. ® A hemofilia pode ser classificada quanto ao tipo em
hemofilia A, do tipo B e Doenca de von Willebrand.

A hemofilia A ou classica, decorre da deficiéncia congénita
do fator VIII (fator anti-hemofdlico). E responsavel por 80%
dos casos e é causado pelo gene ligado ao cromossomo X. A
hemofilia B deve-se a deficiéncia de fator VIII e anormalidade
funcional plaquetaria. ¥

Pode ser classificado também quanto a gravidade das
manifestacoes. O nivel de hemostasia é normal quando a con-

centracdo sanguinea dos fatores € de 50 a 100% do normal.
De 25 a 50% a hemofilia € leve (hemorragia excessiva apos
grande traumatismo ou cirurgia); hemofilia moderada é de 5 a
25% (hemorragia intensa apds pequena lesao ou procedimento
cirargico); com nivel de 1 a 5% é moderadamente grave (he-
morragia apos lesao pequena ou traumatismo leve); e abaixo
de 1% é considerada muito grave (hemorragia espontaneas e
repetidas em articulagoes e partes moles). O quadro clinico €
variavel, pois a hemorragia pode ocorrer em qualquer parte do
corpo (orofaringe, epistaxes e sangramentos excessivos apos
cortes ou extragoes dentarias. Os sangramentos aumentam
quando a crianga se torna ativa fisicamente. Cerca de % das
hemorragias ocorrem nas articulagoes (hemartroses) e/ou em
tecidos moles profundos (partes moles, intra e intermuscu-
lares). Outros dados clinicos sdo a artropatia hemofilica (de-
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corrente das hemartroses), as parasitas nervosas (decorrentes
da compressao pelo hematoma), o pseudotumor hemofolico
(tumefacao cistica progressiva devido a hemorragia em espago
confinado, causando necrose de pressao e erosao de tecidos
subjacentes), fraturas patologicas (por osteoporose, levando
a grandes hematomas e sindrome compartimental), luxagoes
espontaneas (devido a hermatroses repetidas, principalmente
no quadril), miosite assificante em até 15% dos pacientes
(sangramentos musculares) 517,

Relatamos um caso de paciente adulto jovem, até entdo
sem sinais ou sintomas caracteristicas de um quadro de distur-
bio da coagulagao, que apos praticar futebol desenvolveu uma
hemorragia importante intra e intermuscular no quadriceps
direito, associado com hemartrose do joelho direito, levando
ao diagnostico de hemofilia A. Os objetivos desse trabalho sao
mostrar o aparecimento de sangramento anormal em uma
idade ja avangada para diagnéstico de hemofilia, e de lembrar
aos ortopedistas que trabalham em servigo de emergéncia da
possibilidade desse diagnostico, levantando os pontos principais
do diagnéstico e do tratamento.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 19 anos, procedéncia de Goiania, aten-
dido na ortopedia, com queixa principal de dor em coxa direita.
Refere que ha +/- 5 dias estava jogando futebol e ao chutar
a bola sentiu uma dor em pontada, de forte intensidade, na
coxa e joelho direitos, advindo com claudicagao. Nega trauma
direito ou torcional. Refere raras epistaxes na infancia, de re-
solucao espontanea. Nega doencas hematologicas, transfusoes,
OU sangramentos excessivos apos cortes ou extragoes dentarias.
Refere que avo e primo maternos sao hemofilicos. Ao exame
fisico o paciente se apresenta em BEG, anictérico, hipocorado
(+/4+), hemodinamicamente estavel. Coxa direita com edema
moderado (++/4+), dor a palpagao e empastamento importante.
Joelho direito com dor a movimentacao, limitacdo moderada da
amplitude de movimento (ADM), edema moderado (++/4+),
derrame articular (++4/4+), com sinal da tecla positivo. Pulsos
tibial e pedioso presentes e cheios (figura 1).

Figura 1 - Aspecto clinico do joelho direito com dor & movimentacao,
limitacdo da amplitude de movimento, edema moderado, derrame articular
e sinal da tecla positivo.

Radiografias do joelho direito, incidéncia em antero-poste-
rior, perfil e obliquas, evidenciando aumento leve do espago
articular, sem sinais de fratura ou deformidades Osteo-articulares,
e com presenca de defeito metafisario cortical em condilo fe-

moral medial (figura 2).

Figura 2 - Radiografias do joelho direito, incidéncia em antero-posterior,
perfil e obliquas, com aumento leve do espaco articular, metafisario cortical
em condilo femoral medial.

Ultrassonografia da coxa direita mostrando aumento de vo-
lume devido a lesao heterogénea, de predominio hiperecoico,
em musculatura profunda na regido anterior (quadriceps), em
intimo contato com a cortical femoral, sugestivo de hematoma
intra e intermuscular com profundidade de 2,6 cm, compri-
mento de 26 cm a partir do joelho, iniciando a 1,1 cm abaixo
da pele. Observada ainda presenca de derrame ecogeénico,
caracterizando hemartrose em joelho direito (figura 3).

d .+
Figura 3 - Ultrassonografia da coxa direita com aumento de volume devido
a lesao heterogénea, hiperecdico, em musculatura profunda na regiao
anterior, com hematoma intra e intermuscular, e ainda presenca de derrame
ecogénico por hemartrose.

O paciente foi internado para uso de medicacao analgésica,
anti-inflamatoria, imobilizagao do membro com enfaixamento
de Jones, repouso no leito e pungao do hematoma e hemar-
trose sob assepsia e anestesia local. Foram retirados 70 ml de
sangue no primeiro dia e mais 70 ml no quinto dia, por pun¢ao
do joelho direito. Foi feito tentativa de pun¢ao do hematoma
muscular do quadriceps guiado pelo ultrassom, mas sem
sucesso. Foram solicitados exames sanguineos e avaliacao da
hematologia para investigacdo de provavel discrasia sanguinea,
via ambulatorial, tendo em vista que o paciente recebeu alta no
décimo dia de internagdo hospitalar, com melhora acentuada
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do quadro clinico, com diminui¢cdo importante do hematoma
e sem recidivas da hemartrose.

O paciente ndo compareceu a consulta com o hemato-
logista e nao realizou os exames solicitados. Entretanto dois
meses apos o episddio hemorragico, o paciente retornou ao
pronto-socorro de ortopedia com nova hemartrose em joelho,
advindo o derrame. Foi realizado nova pungao articular com
saida de 160 ml de sangue e sendo refeito imediatamente o
derrame. O paciente foi entao internado e solicitado avaliagao
hematologica em carater especial para o diagnostico e trata-
mento adequado do paciente (tabela 1).

A hipétese diagnosticada estabelecida pelo quadro clinico
e historico familiar foi o de um tipo de hemofilia. Foi entao
colocado em repouso, realizado enfaixamento de Jones,
compressa de gelo, e utilizado paracetamol e codeina como
analgesia. Com esses exames complementares confirmou-se
o diagnostico de hemofilia tipo A, de leve intensidade, sendo
entao realizado 6 Ul de crioprecipitado e apos 24 horas mais
6 UL O paciente recebeu alta no décimo dia d internacao
hospitalar, com melhora do quadro clinico, sendo orientado
quanto as caracteristicas da sua doenca e encaminhado ao am-
bulatério de hematologia e ortopedia para acompanhamento.

Tabela 1 - Os exames laboratoriais do paciente os seguintes resultados
hematoldgicos.

- hematocrito: 39,8% (41 - 50)

- hemoglobina: 13,3 g/dl (14-18)

- leucécitos: 3.400 /ul (4000 - 11.000)

- plaquetas: 164.000 /ul (150.000 - 45.000)

- tempo de coagulacao (TC): 08 minutos (4 - 10)

- tempo de sangramento (TS): 01 min 30 seg (1 - 5)

- tempo de protrombina (TAP): 15 seg (11 - 13.5) RNI: 1,34 (1 - 1,25)

- atividade protrombinica: 62,6% (70 - 100)

- tempo de tramboplastina parcial ativada (TTPA): 80 seg (28 - 40)

- dosagem do fator VIIl: 36% (50 - 150).

DISCUSSAO

Em pacientes com disturbios de coagulacao, se deve seguir
uma conduta diagnostica. Existem trés componentes necessa-
rios a hemostasia: 0 vaso sanguineo, as plaquetas e a rede de
fatores soluveis. As hemorragias anormais ocorrem quando 2
ou 3 desses componentes sao comprometidos. As alteracoes
plaquetarias ou dos vasos sanguineos causam sangramento nas
mucosas ou superficial. Dos fatores de coagulagao resultam
em hematomas de partes moles ou hemartroses repetidas. Ja
a trombose ocorre quando ha inflamagdo, anormalidades da
superficie luminal de um grande vaso ou estase. Os exames
laboratoriais de triagem sao o hemograma, a contagem quan-
titativa das plaquetas; TS, TAP e TTPA, devendo entao ser

solicitado a avaliacado do hematologista. Na hemofilia o TS esta
anormal, a quantidade de plaquetas esta normal, o TAP esta
normal ou discretamente prolongado, e o TTPA se encontra
bastante prolongado 7.

O diagnostico da hemorragia em articulagdes superficiais
como o joelho, cotovelo ou punho sao determinadas pelo exa-
me fisico. Ja para o quadril, ombro, retroperitoneo ou tecidos
moles profundos, a hemorragia pode ser bem detectada por
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ultrassonografia (grafico 1).
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Grafico 1 - Grupos musculares mais frequentemente acometidos por
hemorragia no membro inferior e no superior.
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Com relagao aos achados clinicos mais comuns no sistema
musculo-esquelético, e que foram os apresentados pelo pa-
ciente relatado, o ortopedista deve estar atento a hemorragia
muscular e artropatia hemofilica. Em todos os casos havera
dor a movimenta¢cdao ou em repouso, edema e impoténcia
funcional do membro. No quadriceps e sangramento podera
ser indolor, sendo relatado “rigidez ou fraqueza” no joelho. O
deltoide mostra déficit de abdu¢ao do ombro e em menor grau
da rotacao e flexo-extensao do ombro. A ADM dos dedos,
punho e cotovelo estara prejudicado quando a regido atingida
for a dos flexores, no antebrago, podendo até provocar con-
tratura isquémica de Volkmann. A hemorragia do triceps sural
pode provocar uma deformidade fixa em equino, enquanto
que no musculo iliopsoos pode haver confusdo diagnostica
com um caso de abdome agudo ou de colicas nefréticas. ©

O padrao do eco varia com o tempo de inicio do sangra-
mento e a regido afetada. No inicio a hemorragia, que pode
ser inter e/ou intramuscular, € hiperecogénica em relacao a
musculatura, mas dentro de 4 a 10 dias ela pode estar ja sem
eco em algumas areas ou totalmente. O hematoma pode ser
resolvido espontaneamente durante o acompanhamento com
ultrassom, mas se surgir nova area hipercogénica isso indicara
um novo sangramento. Ja a hemoartrose inicial se encontra
uniformemente ecogénica, e com o tempo pode haver padroes
diferentes de ecogenicidade.
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A hemartrose aguda € acompanhada de dor, edema e limi-
tacao de ADM, com presenca de derrame articular e posicao
de flexao antalgica articular. Na subguarda, que ocorre apos
varios episodios hemorragicos, a dor € minima e a limitagao
articular € moderada. As articulagdes mais acometidas sao as
que sustentam peso, sendo a principal, o joelho, e depois coto-
velo, ombro, tornozelo, punho e quadril. Na fisiopatologia da
artropatia hemofilico, elaborada por Konig ?, o sangramento
articular agudo, com lesao dos vasos sinoviais, provoca um
aumento da pressao hidrostatica intra-articular, o que tampona
€SSEes vasos, mas a0 mesmo tempo isquemia e sinovial € 0 0sso
subcondral. A repeticao da hemorragia leva a uma hiperplasia
e fibrose sinovial, com rompimento da cartilagem hialina,
Enzimas proteoliticas como as proteases lissomicas, fosfatose
acida e catepsina D, e um processo inflamatorio devido ao
nivel elevado de prostaglandinas, também ajudam na destrui-
¢ao cartiloginosa, levando a uma fibrose capsular sinovial, que
limita 0 ADM e ocasiona uma deformidade contratural. A
isquemia local formara cistos 6sseos subcondrais.

Os vasos capsulares e epifisarios irdo se dilatar, alargando
as epifises irao se dilatar, alargando as epifises e causando
crescimento desordenado (valgo ou raro), ou ainda causando
fechamento precoce das epifises com consequente encurta-
mento do membro. Osteoporose e atrofia muscular ocorrem
com frequéncia. No estagio radiolégico I, ndo ha alteracoes
osseas, no II, ha crescimento e osteoporose da epifises, no
III ja aparecem os cistos subcondrais, estreitamento articular,
esquadriamento patelar e alongamento das fossas; o estagio
IV, apresentada alteracoes Osseas importantes, destruicao da
cartilagem com diminuicao do espaco articular, e no V, ocor-
re onquilose fibrosa, incongruéncia articular e crescimento
epifisario irregular.

O tratamento da hemofilia € feito por uma equipe
multidisciplinar de profissionais da saude, como o hematolo-
gista, o ortopedista, a enfermeira, o psicologo, a odontologa, e
principalmente pela integracdo e compreensao da familia do
paciente. Essa participacao familiar € de extrema importancia,
pois os habitos de vida do hemofilico terdao que ser adequa-
dos e adaptados a gravidade da sua doenga e co-morbidades.
As criancas dever ser protegidas até que possam entender a
seriedade da doenga e suas consequéncias.

O episddio hemorragico ou as alteragGes cronicas podem
causar dores importantes, sendo indicado o uso de analgési-
cos como o paracetamol e a codeina. O acido acetil-salcilico
€ contra indicado pois diminui a agregacdo plaquetaria e
acentua o sangramento. O ibuprofeno pode ser usado em
casos selecionados de artropatia cronica dolorosa, mas se o
TS estiver prolongado ele deve ser suspenso. O prognostico
desses pacientes depende da gravidade do distarbio de coa-

gulacao. Os casos moderados e graves levam a longo prazo a
deformidades incapacitantes articulares, desenvolvimento de
inibidores da atividade do fator VIII, hepatites, cirrose e AIDS.

No tratamento das hemorragias musculares ou de partes
moles a dose do fator é calculada por elevar o nivel de 30
ou 40% do normal. Deve-se imobilizar o membro afetado e
retirar a carga. Hemorragias musculares geralmente se resolvem
entre 3 a 5 dias com o tratamento adequado, mas o quadriceps
femoral e o biceps braquial levam mais tempo. 4 1> 10

Com relacdo ao tratamento das hermatroses, ele deve ser
0 mais precoce possivel para se tentar evitar as deformidades.
Se a hemorragia for intensa, o paciente deve ser levado ao
hospital em um periodo menor do que 4 horas apos a he-
morragia, para se iniciar rapidamente a reposicao do fator de
coagulacdo. Deve-se entdo imobilizar o membro afetado com
enfaixamento ou bandagens (nunca com gesso, pois pode
causar obstrucao circulatorio), em posicao de menor pressao
articular (normalmente flexao), deixar o paciente em repouso,
com os membros elevados (diminuir a pressao venosa), usar
compressas de gelo, analgésicos leves com moderacao (a me-
lhora ou piora da dor € a primeira indicacao da diminui¢ao
ou aumento da hemorrogia, respectivamente) e puncionar a
articulacao para aspirar o sangue e descomprimir as estruturas
articulares. Deve ser feito sob assepsia rigorosa e anestesia
local, com agulha de grosso calibre, sem muita manipulacao,
irrigando com soro fisiologico estéril até o liquido sair claro.
O tempo ideal da pungao € até 24 horas apds o inicio de
sangramento, 20 a 30 minutos apods a infusao venosa do fator
deficiente, antes que surjam os coagulos. O fator € mantido
por 7 dias, tentando-se alcancar um nivel sanguineo de 40%
do normal. Inicia-se entao fisioterapia para movimentar a arti-
culagdo e com exercicios isométricos, leves, progressivamente,
retirando-se a carga articular (muletas ou cadeiras de roda) por
15 dias e retorno gradual. ¥

A artropatia hemofilica cronica pode ser tratado com
fisioterapia, orteses, gesso em cunha, tracdo (normalmente
n3o ha necessidade de profilaxia com fator anti-hemofilico)
e cirurgias visando a correcao das deformidades. Antes de
qualquer tratamento cirurgico deve-se descartar a presenca de
inibidores do fator de coagulacao e elevar os niveis plasmaticos,
do fator para 100%. Na primeira semana pos-operatoria ele
pode ficar em 50% e no primeiro més em 40%. As cirurgias
mais realizadas sao os alongamentos ou liberacoes tendinosas
(Aquiles isquiotibiais), capsulotomias e osteotomias, para cor-
regao das deformidades em flexao ou equino ”; as sinovec-
tomias, que tem o intuito de evitar a progressao da artropatia,
sendo melhor indicados nos estagios II e III mas quando o
tratamento ndo cirdrgico para conter as hemorragias cronicas
falha (18); artrodeses sao indicadas quando o quadro doloroso
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ndo regride e € intenso, nos estagios IV eV da artropatia, mas
quando acometem apenas um lado; as artroplastias totais
tem as mesmas indicacOes da artrodese, mas sao melhor
indicadas em pacientes mais velhos (adiar ao maximo), com
acometimento bilateral e com pelo menos 45 graus de ADM.
19 Com relagdo as fraturas os cuidados que se devem ter sao
a manutengao do fator em 40 a 60% nos dois primeiros dias
para se evitar grandes hematomas, e depois em 30% por uma
semana ou mais, dependendo das lesoes de partes moles. A
consolidacao geralmente € normal e nao devem ser usados
pinos ou fixadores externos. 2

Os pseudotumores podem ser tratados com radioterapia
Ou amputacao NOSs casos mais graves ou inacessiveis; caso seja
planejada a execisao cirargica do tumor, essa deve ser bem
estudada por ressonancia magnética e angiografica para uma
extensiva dissecacao. "
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