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INFORMAQ@ES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Histérico do artigo: A hemofilia do tipo B afeta normalmente pacientes com histéria familiar positiva para a
Recebido em 30 de marco de 2016 doenca e se apresenta com quadro clinico tipico. No presente caso, no entanto, o diagnéstico
Aceito em 23 de maio de 2016 se deu em um paciente fora da idade tipica, sem histérico familiar de doenc¢as hematolégicas
On-line em xxx e quadro clinico diferente do habitual.
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Articulagdo do tornozelo

Hemarthrosis subtalar, a rare diagnosis - Case report

ABSTRACT

Keywords: Type B hemophilia usually affects patients with a family history of this disease and has
Hemophilia B a typical clinical picture. However, in the present case it appeared in a patient outside the
Hemarthrosis typical age with no family history of hematologic malignancies and with an unusual clinical
Ankle joint picture.
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algum fator de coagulacdo. As causas da doenca sdo genéticas

Introducéo e as hemofilias mais comuns sao a hemofilia A (deficiéncia de
fator VIII) e hemofilia B (deficiéncia de fator IX).

Hemofilias sdo doencas hematolégicas que acarretam As do tipo B (ou doenca de Christmas) correspondem a

alteracdes no processo da coagulacdo, devido a deficiéncia de 14% dos casos, equivalem a um caso para 30 mil nascimentos
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Figura 1 - A, visdo lateral do pé do paciente na entrada; B, visdo medial do pé na entrada do paciente.

de criancas do sexo masculino.»? A doenca esta altamente
ligada ao sexo masculino devido ao fato de o gene alte-
rado localizar-se no brago longo do cromossomo X. Os
sinais mais comuns sdo sangramentos, frequentemente nas
mucosas, articulacdes e no tecido subcutdneo. Os sinto-
mas sdao hemartrose, hematomas, hematuria e sangramentos
gastrintestinais.® O diagnéstico é feito por meio dos exames
que investigam a cascata de coagulacao: tempo de protrom-
bina (TP), indice internacional normalizado (INR) e tempo de
tromboplastina parcial ativada (TTPa). No caso de afetar a via
intrinseca da coagulacdo, o TP estard normal, mas o TTPa
estard alargado. Para confirmar se a deficiéncia é do fator IX
podemos dosé-lo.>*

Hemartrose é o sangramento nas articulacdes e pode ser de
causa traumatica, hematoldgica e neurolégica, entre outras.”
As mais comuns sd@o apds traumas nas regides articulares. No
caso de concomitancia com problemas neurolégicos, geral-
mente estdo associadas a articulagdo de Charcot, alteracdo
em que ndo hd percepcdo proprioceptiva (neurolégica) arti-
cular. A etiologia hematolédgica pode ser induzida por drogas
ou doencas hematolégicas adquiridas (doencas mieloproli-
ferativas e trombocitopenias, entre outras) ou hereditérias
(hemofilias). Os locais mais comuns de sangramento sao na
articulacdo do joelho, cotovelo e tibio-talar.®’ Os sintomas
iniciais sdo rubor e aumento de volume, as vezes associados
com parestesia, e o processo pode evoluir para dor intensa.?
Caso ndo seja tratada a hemartrose, o processo inflamaté-
rio tornar-se-a crénico e poderd implicar a perda de funcéo.
O diagnoéstico pode ser mediante exames de imagem, como
ultrassonografia, tomografia ou ressonancia magnética, mas
o padr@o ouro é a aspiracdo do liquido articular.”.>1°

As hemartroses nos pacientes com hemofilia B geralmente
sdo indicio de deficiéncia do fator IX, de intensidade moderada
ou grave. Quando afeta os tornozelos é de dificil distingéo ape-
nas pelos sintomas, qual articulacdo especifica foi acometida.

Conforme Rodriguez-Merchan'! e Lofqvist et al.,'> em cerca
de 50% dos casos a articulacdo subtalar pode estar associada.
No entanto, de forma isolada é raramente envolvida e rela-
tada. O quadro clinico nesses pacientes pode ser frustro, pois
muitos nao sentem dores de forte intensidade, nem limitacao
funcional importante a marcha.

O objetivo deste trabalho é descrever a dificuldade para o
diagnéstico da hemofilia Bem um evento, extremamente raro,
de hematrose subtalar isolada.

Relato do caso

Menino de um ano e oito meses, natural e procedente de Sao
Paulo, branco e sem religido declarada. Queixa materna de difi-
culdade para caminhar havia oito dias, por dificuldade para o
apoio e a flexdo dorsal do pé esquerdo. Relatava ainda a méae
aumento de volume abrupto e progressivo na regido lateral
e posterior do tornozelo. Permaneceu afebril durante todo o
tempo e tomou Predsim®(fosfato sédico de prednisolona) e
Hixizine®(cloridrato de hidroxizina), por suspeita de picada
de inseto (fig. 1).

A mae negava: alteragdes nos demais aparelhos; uso roti-
neiro de medicamentos e histéria de doengas cronicas na
familia. Imunizac¢des vacinais pertinentes a sua faixa etdria,
atualizadas. Antecedentes pessoais: bronquiolite aos cinco
meses; infeccdo por virus coxsackie aos oito meses e um epi-
sédio de “sinovite transitéria” de quadril com um ano e dois
meses, que se resolveu em curto periodo.

No exame fisico geral ndo havia alteracées cardiovascula-
res, pulmonares, abdominais ou neurolégicas.

Ao exame fisico ortopédico apresentava-se com aumento
de volume em todo o tornozelo, porém sem aumento da tem-
peratura local e sem rubor. A marcha estava alterada, com
claudicacdo a esquerda e dificuldade para o apoio.
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