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INTRODUGAO
A hemofilia B é uma doenca hereditaria recessiva,
ligada ao cromossomo X, com uma frequéncia de
1 para cada 15 a 30 mil nascimentos masculinos,
sendo as manifestagdes decorrentes do defeito do
fator da coagulagdo IX (1).
Raros casos de transplante hepético com doador
hemofilico sdo descritos na literatura. O fator IX é
produzido exclusivamente no figado, fato este que
justifica a possibilidade de desenvolvimento da
doenca ap06s o transplante. Descrevemos o caso de
um paciente de meia idade que desenvolveu
hemofilia B, apds transplante ortotopico de figado.

RELATO DE CASO
Paciente masculino de 46 anos, técnico de futebol,
com diagnéstico de cirrose alcodlica com
hipertensdo portal, tipo sanguineo B, CHILD C e
MELD 22, sem outras comorbidades ou cirurgias
prévias, foi submetido a transplante hepético
cadavérico apos seis meses de abstinéncia.
Os dados do doador mostravam paciente jovem no
qual a causa da morte encefilica se deu por
traumatismo cranioencefélico, em decorréncia de
acidente  automobilistico, com passado de
tabagismo e sem patologias conhecidas. Os
exames laboratoriais se mostravam satisfatorios,
apresentando apenas plaquetopenia discreta, e as
sorologias negativas. A cirurgia de captagdo do
orgdo evidenciou bom aspecto macroscépico do
figado, dando assim seguimento ao transplante. O
implante foi realizado pela técnica de Piggyback,
com tempo de isquemia em torno de seis horas,
sem intercorréncias.
No pés-operatério, o paciente evoluiu com
disfungdo do enxerto com elevagdo de bilirrubinas
e alteragdes no coagulograma, com sangramento
volumoso e necessidade de reoperagdo. Durante a
internagdo, foram realizadas ao total onze
reabordagens em centro cirtirgico para controle de
sangramento, além de necessidade de dialise por
lesio renal aguda e intubagdo prolongada
cursando com sepse pulmonar. Apoés controle do
quadro, o paciente recebeu alta com melhora
clinica e retorno ambulatorial. No
acompanhamento, o paciente obteve normalizagdo
do hemograma e tempo de atividade da
protrombina (TAP), porém manteve alteragdes nos
exames de tempo de tromboplastina parcial
ativada  (TTPa), bilirrubinas e  enzimas
canaliculares. Em investigacdo complementar, foi,
por fim, realizada mensuragdo da atividade de
fatores de coagulagdo, sendo identificado
atividade do Fator IX= 4,1%, que confirmou o
diagnéstico de Hemofilia B.

DISCUSSAO/ CONCLUSAO
O presente relato descreve o caso de um
paciente que desenvolveu hemofilia B apés
transplante hepético de um doador cujo ndo
se tinha conhecimento prévio da doenga. De
acordo com revisdo da literatura, este caso
representa a terceira transmissdo relatada de
hemofilia B por meio de um transplante
hepdtico (1, 2). Em relagdo a transmissdo de
hemofilia A e B pelo enxerto hepatico, temos
que todos os doadores nos casos descritos
previamente descritos vieram a o6bito apds
evento traumatico, sendo a maioria apés
hemorragia intracraniana (2), assim como o
doador do presente caso.
As hemofilias podem ser caracterizadas
como leves, moderadas ou graves, de acordo
com o nivel de atividade do fator residual ou
basal. Os niveis de fator normalmente se
correlacionam com o grau de sintomas.
Considera-se severa quando a atividade do
fator é menor que 1%, moderada quando
entre 1 e 5% e leve quando maior que 5%
(3). Nosso paciente, portanto, apesar dos
multiplos eventos  hemorragicos, é
classificado como moderado.
A transmissdo desta doenga com o
transplante de O6rgdos representa uma
complicagdo infrequente, mas
potencialmente mérbida. Uma questdo que
surge, neste contexto, é sobre a necessidade
de rastrear hemofilia em doadores. Sabe-se
que a avaliagdo de testes da coagulagdo,
como o TTPa, é simples e de baixo custo. No
entanto, como citado anteriormente, tais
exames podem vir normais ainda que o
individuo apresente hemofilia, assim como
podem estar alterados sem que isso
determine a presenca desta doenca,
principalmente quando se trata de pacientes
criticos. Casos como este evidenciam que os
exames laboratoriais padrdes podem ser
insuficientes para determinar a probabilidade
de transmissdo desta doenga. Assim, uma
anamnese detalhada da histéria pessoal de
sangramentos e histéria familiar, talvez,
também possa auxiliar na identificacdo de
possiveis distirbios, podendo evitar graves
consequéncias para os receptores.
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