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INTRODUCCION

La cirugia mayor estuvo vedada para los he-
mofilicos hasta hace pocos anos. Conocida la
fisiopatologia de la enfermedad, se produjo el
advenimiento de sus progresos terapéuticos; la
enfermedad es carencial y su tratamiento con-
siste en el aporte del factor deficiente. En este
sentido creemos 1til repetir aqui la definicién
que hiciera uno de nosotros, en un trabajo de
conjunto sobre las coagulopatias de la infan-
cia: “Las hemofilias A y B son coagulopatias,
consideradas como errores congénitos del me-
tabolismo caracterizados por una deficiencia
cuantitativa hereditaria del factor VIII en la
hemofilia A y del factor IX en la hemofilia B”.

Hemos creido de interés la publicacién de
este caso, por no conocer que —hasta la fe-
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cha— se haya practicado una intervencién qui-
rurgica de tal entidad en un paciente hemo-
filico. En la literatura médica que hemos
revisado, los trabajos sobre el particular son
escasos y, curiosamente, Donaldson y Clark
publicaron en el afio 1968, un caso muy simi-
lar al nuestro. Existiendo en el pais mas de
un centenar de hemofilicos, consideramos que
es necesario dotar a los hospitales de agudos,
especialmente los pediatricos, de lo necesario
para la preparacién adecuada y rapida de cual-
quier hemofilico que necesite una intervencién
quirargica. Ya no es admisible dudar ante la
contingencia operatoria en estos pacientes y es
deseable que el cirujano reciba un enfermo,
preparado de tal modo, que sangre tanto o
menos que un sujeto normal. La intervencion
quirargica, el pre y postoperatorio de un he-
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mofilico sometido a una operaciéon de impor-
tancia, exigen un trabajo de equipo si es que
se aspira al buen éxito integral. Procediendo
asi, nunca ha de ser responsable la coagulo-
patia de la pérdida de una vida. En nuestro
caso se agregaron ademas hechos nada despre-
ciables dignos de reconocimiento; siendo nece-
sario el uso de crioconcentrados no disponikles
en Montevideo, recurrimos a un ‘“‘club’” de ser-
vicios desinteresados (Lions’ International);
por su intermedio llegaron diligentemente a
nuestro poder los que prepara uno de nosotros
(E.B.) en el Hospital de Ninos de Buenos Aires.

OBSERVACION CLINICA

Carlos E. R.,, de 12 afios, procedente de Nueva Pal-
mira; enviado por meédico (Dr. Weiss) al Servicio de
Cirugia de Urgencia del Hospital “Pereira Rossell” por
cuadro agudo de vientre con diagndstico conocido de
hemofilia A.

Enfermedad actual: comenz6 el 29-V-968 a mediodia
con dolores hipogastricos de tipo retortijon y vémitos
de alimentos y biliosos. Ultima deposicion el 29-V-968
de noche, seguida de detencién de materias y gases.

Examen clinico: nifio con regular estado general,
palido, con ojos algo excavados; lengua saburral; tem-
peratura rectal: 38.5° C; presion arterial: maxima 12
cm., minima 8 cm. Abdomen: a la inspeccién se visua-
lizaba tumefaccion hipogastrica de 6 cm. por 4 cm.; a
la palpacién, dolor ‘“exquisito” en el nivel en que de-
limitaba la tumefaccion; ésta era regular, lisa, muy do-
lorosa y desaparecia en la posiciéon sentada. Dolor en
toda el area abdominal predominando en el hemivien-
tre inferior. Sonoridad en hemivientre izquierdo a la
palpacion; silencio sin “ruido de aljibe” a la ausculta-
cién. Tacto rectal: fondo de saco de Douglas doloroso
y ocupado. En el resto del examen, rodilla derecha en
semiflexiéon permanente por artropatia hemofilica.

Radiografia simple de abdomen: en posicion de pie,
de frente y en el perfil izquierdo se observaban algu-
nos niveles hidroaéreos del lado izquierdo, con asa dis-
tendida, sin gases en el colon.

Impresion clinicorradioldgica: oclusion del intestino
delgado; se plantearon como posibles causas: hernia in-
terna; diverticulo de Meckel actuando como brida; o
invaginacioén intestinal.

Conducta terapéutica: preparado el paciente del pun-
to de vista médico, por su hemofilia y con intubacion
gastrointestinal, se procedié a la intervencién quirur-
gica con anestesia general. Intervencién quirurgica a
cargo de uno de nosotros (F.R.) (31-V-9€8).

Laparatomia mediana infraumbilical. Abierto el pe-
ritoneo se visualiz6é una masa azulada en el fondo de
saco de Douglas. Ciego aplastado, al igual que la ulti-
ma asa ileal; a partir de ella, se exteriorizé el ileon
y —a 30 cm. del angulo ileocecal— se encontré un
“boudin’ de invaginacién ileoileal irreductible. Se prac-
tic6 enterectomia hasta 6 cm. del angulo ileocecal con
anastomosis terminoterminal con la técnica habitual.
Cierre de la pared abdominal por planos, con lino en
la piel. La operacion fue bien tolerada, durante 2 horas,
40 minutos.

Evolucién postoperatoria: el nifio pasé bien, retiran-
dose los puntos de sutura el 7-VI-968. Al dia siguiente,
hora 8 30, presenté sindrome de anemia aguda: palido,
sudoroso, ansioso, con pulso hipotenso de 144 contrac-
ciones por minuto. Presion arterial maxima 8 cm. He-
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matécrito 28 %. Enterorragia de gran entidad que se
repitié6 a las 6 horas. Se le administraron sangre fresca
v plasma liofilizado.

El dia 9-VI-968 pas6 mejor, con apoyo hemoterapico
sostenido hasta las 22 hs. 50 m. en que presentdé una
hematemesis profusa. Al dia siguiente a las 9 a.m. se-
guian los vOmitos con sangre y al colocarle un supo-
sitorio laxante (‘“Dulcolax”) presenté una melena. Ho-
ra 17: abdomen distendido y,timpanico y dolores de
tipo retortijon.

Hora 21: radiografia de abdomen, de pie, asas del-
gadas muy distendidas; niveles hidroaéreos sin gases en
el colon; oclusion de intestino delgado. En posicion acos-
tada, asas delgadas distendidas con liquido entre ellas.
Se decidi6é reintervenirlo, planteando como posibles cau-
cas de la oclusiéon: 1) reinvaginacion; 2) adherencias
o bridas; y 3) peritonitis.

Reintervencién quiridrgica: (hora 23.45). Incision de
Jalaguier. Se apreciaron multiples adherencias entre las
asas delgadas y hematoma del meso en la zona de la
sutura previa, que se evacud; se produjo una dehiscen-
cia de la sutura; se efectuaron enterectomia y anasto-
mosis terminoterminal.

La evolucién postoperatoria tuvo accidentes varia-
dos, entre los que destacamos la instalacion de una
fistula del intestino delgado (17-VI-68), la ocurrencia
de melenas profusas (25-VI-68) y desnutricion impor-
tante. Se estudié el transito intestinal con ‘“Hipaque”
(Prof. J. A. Soto, 6-VIII-68) con resultado radiolégico
normal, no visualizandose el trayecto fistuloso. El nifo
fue dado de alta el 8-VIII-68, tras 68 dias de hospita-
lizacién. Los examenes clinicos ulteriores no han mos-
trado otras anormalidades que la secuela de su artro-
patia hemofilica que se piensa solucionar en breve.

CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS

El tratamiento de la hemofilia es sustitutivo.
El factor VIII estd en el plasma y no en el
suero; almacenado es extraordinariamente la-
bhil y su ‘“tiempo-medio de sobrevida” en el
nino transfundido es de 4-6 o, a lo sumo, 12
horas.

El factor IX estd en el suero y en el plas-
ma, es estable y su mayor sobrevida en el pa-
ciente transfundido —respecto al -factor VIII—
fac'lita el tratamiento, ya que se puede usar
sangre y/o plasma, no necesariamente frescos,
aumentando asi el valor profildctico de las
transfusiones. El objetivo terapéutico en la he-
mofilia A es alcanzar un nivel de factor VIII
de 15-20 % (suficiente para la vida comun y
la pequena cirugia) y de 30-60 % (en caso de
lesiones y en la cirugia mayor). Dichos ni-
veles deben mantenerse hasta la organizacion
de las heridas y la reabsorcién de los hema-
tomas de las partes blandas.

Se usa plasma fresco (0-3 horas de extrai-
do) a razon de 10-15 ml./kg./dosis, la prime-
ra vez, seguido de otras dos's de 4-8 ml./kg.
cada 8 horas. La transfus’'én debe efectuarse
rapidamente, aconsejidndose para ello, agujas
de gran calibre. Siempre resultarid poco todo
lo que se haga por cuidar la integridad de las
veras; nunca se deben ligar y la descubierta
sera siempre un recurso de excepcion. El plas-
ma “ant hemofilico” 1 ofilizado es plasma nor-
mal extraido con cuidado y desecado inme-
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diatamente al vacio, para conservar toda la
actividad de la globulina antihemofilica; se ad-
ministra a razén de 6 ml./kg./dosis, es de
enorme valor y debe figurar en las existen-
cias de todo servicio de hemoterapia.

En el nifio que motiva esta publicacion se
usaron por primera vez en nuestro medio crio-
concentrados a la manera de ‘“pool”, prepara-
dos en Buenos Aires por uno de nosotros (E.B.).
Resultaron de enorme eficacia y permitieron
superar el riesgo de la segunda intervencion
quirargica. Conocemos el uso de preparados
de globulina antihemofilica humana y animal
(bovina y suina). No tenemos con ellos expe-
riencia personal; su indicacidn estd limitada
por su alto costo y la progresiva ineficacia de
las administraciones sucesivas. Al respecto ha
sefialado Krey que los preparados de dicha glo-
bulina, de diversas marcas comerciales, pre-
sentan diferencias muy variadas en su activi-
dad. Los Laboratorios Hoechst-Behring han
puesto a nuestra disposicién su globulina anti-
hemofilica humana, que, en caso de emergen-
cia, colocarian en Montevideo proveniente de
Alemania, en unas 48 horas.

Se debe tener en cuenta un riesgo, por for-
tuna poco frecuente, que es la aparicion —en
el receptor— de anticuerpos contra la globu-
lina inyectada, Dichos anticuerpos inactivan
el factor VIII y conducen a inmunorreacciones.
Deustch ha definido esta situaciéon como ‘“he-
mofilia por inhibidores”, apareciendo en hemo-
filicos o no. Dicha entidad integra las llama-
das inmunocoagulopatias que incluyen todas
las situaciones ‘hemofilioides” patogénicamen-
te determinadas por noxas adquiridas. Favore-
ce su instalacién la aplicacién profilactica y
prolongada de preparados de globulina anti-
hemofilica. Una hemofilia por inhibidores em-
peora notablemente la situacién de estos en-
fermos ya situados en posicion critica. Los
preparados de origen animal, s6lo se pueden
usar —a lo sumo— durante 10 dias, por el
peligro de reaccion alérgica, a mas de su ine-
ficacia creciente.

La hemofilia B, por deficiencia congénita del
factor IX, en nuestro medio es 8-9 veces maés
rara que la de tipo A; su tratamiento es més
facil, como ya dijimos. Dicho factor tiene una
“vida-media” de 20-30 horas. Para su tera-
péutica son igualmente efectivos el plasma, el
suero y el plasma conservado. Se requieren
los mismos volimenes de plasma que para la
hemofilia A, siendo sus efectos mas prolonga-
dos, 1o que obvia la repeticion de las inyec-
ciones.

Sigue siendo motivo de discusién, en el
tratamiento de las hemorragias de los hemo-
filicos, el uso de sustancias antifibrinoliticas,
como €] acido epsilonaminocaproico (EACA) y
los inhibidores de la activacién del plasmino-
geno (“Trasylol” Bayer). Su evaluacion es
muy variable segin los autores, y ya desde
su preconizacién hasta la negacion da todo su
valor.

F. ROSA Y COL.

TRATAMIENTO HEMOTERAPICO
DEL CASO PRESENTADO

Se practicaron inyecciones cada 8 horas de
plasma fresco o congelado fresco, alternando
con sangre fresca de acuerdo a las necesidades
clinicohematoldogicas. Se administraron dosis
de 15 ml./kg./peso en las primeras inyeccio-
nes pre y postoperatorias, pasando a dosis de’
5 ml./kg. siempre cada 8 horas, como terapia
de mantenimiento. Se recurrié a plasma lio-
filizado cuando faltg el plasma congelado fres-
co, para no suspender el tratamiento en ningiin
momento. Se utiliz6 en 2 oportunidades el
crioconcentrado en el pre y postoperatorio de
la reintervencién, con excelente resultado.

El tratamiento totalizé 81 inyecciones i.v.
discriminadas en la siguiente forma: 51 inyec-
ciones de plasma fresco o fresco congelado de
150 ml. cada una, total: 7.500 ml.; 7 de plas-
ma liofilizado; 2 inyecciones de crioconcentra-
dos y 22 de sangre fresca de 400 ml. promedio,
zlcanzando un total de 9.000 ml.

RESUMEN

Los autores presentan una observacién correspon-
diente a una invaginacion intestinal de un nino, tratada
con éxito quirdrgicamente, en un caso de hemofilia.

Se hacen consideraciones sobre el tratamiento he-
moterapico efectuado.

RESUME

Les auteurs présentent une observation concernant
un cas d'invagination intestinale chez un enfant, traitée
avec succés par la chirurgie malgré une hémophilie.

Considérations sur le traitement hémothérapique ef-
fectué.

SUMMARY

The paper describes a case of intestinal invagina-
tion in a child on whom surgery was successfully per-
formed in spite of hemophilia.

The hemotherapeutic treatment is discussed.
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