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Streszczenie

W artykule przedstawiono postepowanie okotooperacyjne
dotyczace pacjenta z rozpoznana chorobg von Willebranda typ 1.
Zastosowane leczenie i postepowanie okotooperacyjne pozwolito
na wykonanie artroskopii stawu kolanowego i unikniecie
zaburzen hemostazy oraz wystapienia powiktan.

Wstep

Nadmierne krwawienie, wynikajace z wrodzonych
lub nabytych skaz krwotocznych, stanowi powazne po-
wiktanie u chorych poddanych operacji. Wczesna dia-
gnostyka zaburzen i wtasciwie prowadzone leczenie
oparte na wielospecjalistycznej wspdtpracy umozliwia
bezpieczne wykonanie zabiegu operacyjnego u pacjen-
ta i zmniejsza ryzyko powiktan w okresie okotoopera-
cyjnym. W artykule przedstawiono przypadek operacyj-
nego leczenia pacjenta z chorobg von Willebranda.

Opis przypadku

Pacjent, lat 24, zostat przyjety do Kliniki Reumoor-
topedii Instytutu Reumatologii w celu wykonania artro-
skopii stawu kolanowego prawego z powodu guzkowo-
-kosmkowego zapalenia btony maziowej.

Summary

We present the patient with type 1 von Willebrand (VWD) who
underwent surgery for knee arthroscopy. We analysed the
treatment options, the outcomes of haemostasis in the context
of orthopedic surgery.

Chory byt operowany 3-krotnie. W 1999 r. pacjent
zgtosit sie do Kliniki Reumoortopedii, podajac, ze przez
2 lata wykonano u niego kilkadziesigt punkcji (1) stawu
kolanowego prawego z powodu uporczywych krwiakow.
Standardowo wykonywane badania nie wskazywaty
na zaburzenia uktadu krzepniecia, a wyniki badan he-
mostazy byty w dolnej granicy normy. W 1999 r. wyko-
nano synowektomie otwarta prawego stawu kolanowe-
go. Podczas zabiegu stwierdzono bardzo znaczng ilosé
tkanki patologicznej w miejscu btony maziowej, o ma-
kroskopowym i mikroskopowym wygladzie synovitis vil-
lonodularis pigmentosa. Charakterystycznym objawem
stwierdzonym w tkance patologicznej byta duza liczba
wezowatych, o sporym Swietle (do 2 mm) zyt. Uszkodze-
nie tych zyt, wiazace sie z poruszaniem sie kolana, mo-
gto ttumaczy¢ nawracajace krwiaki.

Po 2 latach bez wysiekéw bez istotnej przyczyny
nastapit nawrét krwiakéw. Po badaniu USG, w ktérym

Adres do korespondencji:

dr med. Barbara Lisowska, Klinika Reumoortopedii, Instytut Reumatologii im. prof. dr hab. med. E. Reicher, ul. Spartanska 1, 02-637 Warszawa

Praca wptyneta: 3.04.2006 r.

Reumatologia 2006; 44/3



182

Barbara Lisowska, Cezary Michalak, Marek Trams, Mariusz Gora, Pawet Matdyk

stwierdzono ponowny przerost btony maziowej, wyko-
nano resynowektomie stawu — jednakze po otwarciu
stawu okazato sie, ze odrost byt bardzo nieznaczny, na-
tomiast blizna tkankowa i tkanka ttuszczowa znajduja-
ce sie w kolanie imitowaty tkanki patologiczne. Zaczeto
poszukiwaé innej przyczyny krwawieh. Na podstawie
diagnostycznych badah hematologicznych postawiono
rozpoznanie choroby von Willebranda. Z tego powodu
pacjent byt pod opieka poradni hematologiczne;.

Po przejsciowej, ok. 6-miesiecznej poprawie, znowu
nastapity krwawienia dostawowe. Rozpoczeto leczenie za-
chowawcze, podawano leki wg zalecei hematologicznych,
wykonano punkcje, odciazanie, prowadzono fizykoterapie.
Mimo leczenia, wylewy do stawu kolanowego nawracaty.

W maju 2005 r., wobec nasilenia dolegliwosci bolo-
wych podjeto decyzje o wykonaniu artroskopii stawu.

Zabieg operacyjny

Przed operacja stan ogbélny pacjenta oceniono jako
dobry i pacjent zostat zakwalifikowany do grupy ryzyka
ASA | (nie stwierdzono zaburzefh w funkcjonowaniu na-
rzadow i uktadow).

W badaniach hemostazy wykonanych przed opera-
cja stwierdzono: INR — 1,45 (n=0,81-1,13), czas protrom-
binowy 13,8 s (n=11-17,8 s), wskaznik protrombino-
wy 70% (n=80-120%), czas krwawienia 25 s, liczba pty-
tek 242x10°/1. Pacjenta zakwalifikowano do planowego
zabiegu operacyjnego, podczas ktérego wykonano de-
bridement artroskopowe stawu. Zmiany stwierdzane
w przedoperacyjnym RTG oraz podczas artroskopii uza-
sadniaty zakwalifikowanie pacjenta do catkowitej en-
doprotezoplastyki stawu, od czego odstapiono z uwagi
na mtody wiek chorego. Operacja trwata 80 min, czas
utrzymania opaski uciskowej wynosit 75 min.

Znieczulenie

W premedykacji chory otrzymat doustnie dormi-
cum 7,5 mg na 45 min przed zabiegiem. Operacje wyko-
nano w znieczuleniu ogélnym z intubacja dotchawicza,
z wentylacja mechaniczna i zastosowaniem standardo-
wego monitorowania anestezjologicznego. Leki wyko-
rzystane do indukgcji to 100 pg fentanylu, 500 mg tio-
pentalu i 100 mg suksametonium.

Znieczulenie podtrzymywano mieszaning N,0/0,
- 60/40%, frakcjonowanymi dawkami propofolu
50 mg/15 min (ogétem 200 mg), fentanylu po 100 pg
(ogdtem 400 pg) i norcuronu w dawkach 6+2 mg. W trak-
cie znieczulenia monitorowano: EKG, cisnienie tetnicze
krwi, parametry wentylacji, wysycenie hemoglobiny tle-
nem i stezenie koncowo-wydechowe dwutlenku wegla.
Wartosci parametréow uktadéw sercowo-naczyniowego
i oddechowego byty stabilne w trakcie catego zabiegu. Nie
odnotowano istotnej reakcji hemodynamicznej po zadzia-
taniu bodzcéw bélowych. Po zakonczeniu znieczulenia pa-
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cjenta obudzonego, w stanie ogélnym dobrym, wydolne-
go krazeniowo i oddechowo przewieziono na sale poope-
racyjna, gdzie podczas 24-godzinnego pobytu monitoro-
wane byty parametry krazeniowo-oddechowe.

Do analgezji pooperacyjnej wykorzystano morfine po-
dawang w pojedynczych dawkach 5-10 mg i.v. (ogétem 15
mg) i co 8 godz. paracetamol w dawce 1,0 g i.v. (perfalgan)
z dobrym rezultatem. Nie stwierdzono objawéw zaburzen
hemostazy, drenaz pooperacyjny wynosit 100 ml.

Zgodnie z zaleceniami hematologa w okresie okoto-
operacyjnym zastosowano Minirin (desmopressini acetas)
oraz Exacyl (acidum tranexamicum). Minirin, w dawce
0,3 pg/kg masy ciata rozcienczony w 100 ml 0,9% roztwo-
ru NaCl, podawano we wlewie dozylnym. Pierwszg dawke
podano na godzine przed operacja, kolejne podawano raz
dziennie przez 6 dni po operacji. Exacyl podawano dozyl-
nie w dawce 1,0 g co 8 godz. przez 7 dni, po czym przez
nastepne 3 dni zalecono przyjmowanie doustnie.

Postepowanie pooperacyjne

W okresie okotooperacyjnym nie stwierdzono wyste-
powania objawéw niepozadanych zwiazanych z lecze-
niem preparatami Minirin i Exacyl. W czasie, w ktérym
podawano Minirin (6 dni), u pacjenta codziennie kontro-
lowano parametry uktadu krzepniecia, stezenie elektroli-
téw w osoczu, parametry krazeniowe (ci$nienie tetnicze
i tetno) oraz dobowy bilans ptynéw i mase ciata.

Ponizej przedstawiono uzyskane wyniki w kolejnych
badaniach po operacji:

« czas krwawienia (s) 15, 20, 54, 28, 65, 80, 35, 30,

» Na (mEq/l) 139, 141, 136, 140, 143, 138,

e K (mEg/l) 4,4, 3,8, 4,4, 4,3,

¢ INR 1,45, 1,62, 1,57, 1,54, 1,43, 1,52,

» wskaznik protrombinowy (%) 70, 63, 67, 66, 71, 67,

« APTT (s) 32,5, 34,3, 33,3, 30,9, 29,7, 32,5,

* PT (s) 15,3, 14,9, 14,6, 13,6, 12,8, 13,6,

e w okresie okotooperacyjnym liczba ptytek krwi
<200x10°/1.

Bilans ptynéw wynosit £500 ml. Parametry kraze-
niowo-oddechowe oscylowaty wokét parametrow wyj-
Sciowych. Rehabilitacja przebiegata bez probleméw.

W 8. dobie po operacji pacjent w stanie ogélnym do-
brym zastat wypisany z oddziatu z zaleceniem kontynu-
acji leczenia preparatem Exacyl i dalszej rehabilitacji.
Skontaktowano sie z nim ponownie 8 mies. po operacji.
Potwierdzit dobre samopoczucie, wysieki do stawu ko-
lanowego ustapity, nie byto wskazah do punkgji.

Dyskusja

Choroba von Willebranda (vWD) nalezy do najczest-
szych wrodzonych skaz krwotocznych, ktérych przyczy-
na jest ilosciowy i jakosciowy defekt czynnika von Wil-
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lebranda (VWF), powodujacy uposledzenie funkcji pty-
tek (zaburzenia adhezji i agregacji) oraz zaburzenia
krzepniecia.

Czynnik von Willebranda jest glikoproteing zbudowa-
na z duzych i matych multimeréw, produkowana w ko-
moérkach srédbtonka naczyniowego i magakariocytach
[1]. W osoczu wystepuje w kompleksie z czynnikiem VIII,
co ttumaczy przyczyne obnizenia stezenia czynni-
ka VIII w osoczu przy zmniejszeniu ilosci krazgcego vVWE

Wyréznia sie 2 warianty choroby — typ 1 typ 2 [1].
Typ 1 charakteryzuje sie zmniejszeniem ilosci krazace-
go VWF i obnizeniem stezenia czynnika VIIL. W 2 typie
zmiany dotycza zaréwno ilosci, jak i jakosci VWFE W tej
jednostce rozréznia sie wiele podtypéw, ktérych podziat
zalezy od zmian w wielkoczasteczkowych polimerach
(multimerach) sktadajgcych sie na budowe vWF.

Objawami klinicznymi vWD s3a nadmierne krwawie-
nia (podobne jak w hemofilii) oraz czeste wybroczyny
i krwawienia z bton Sluzowych i ran, a w badaniach la-
boratoryjnych parametrem dominujacym jest przedtu-
zony czas krwawienia, ponadto przewaznie obnizone
jest stezenie antygenu vWF i aktywnos¢ prokoagulacyj-
na czynnika VIII [2].

Wybér leczenia zalezy od wielkosci krwawienia,
przy niewielkim krwawieniu dla pacjentéw z vWD ty-
pu 1 lekiem z wyboru jest desmopresyna, stymulujaca
uwalnianie VWF z komérek srédbtonka. Zastosowanie
w opisanym przypadku desmopresyny pozwolito
na znaczne zmniejszenie zagrozenia wystapienia krwa-
wienia okotooperacyjnego. Skutecznos¢ desmopresyny
potwierdzaja réwniez uzyskane przez Nitu-Whalley
i wsp. wyniki obserwacji prowadzonej w grupie 27 pa-
cjentéw z vWD [3].

Poniewaz opisany zabieg operacyjny byt przeprowa-
dzany w trybie planowym, postepowanie okotoopera-
cyjne mozna byto podzieli¢ na 3 etapy, ktérych czas byt
uzalezniony od stanu ogélnego pacjenta i wynikéw ba-
dan hematologicznych. Bezposredni okres przedopera-
cyjny nie stanowit problemu, pacjent nie wymagat spe-
cjalistycznego przygotowania, jego stan ogblny ocenia-
ny byt jako dobry, nie stwierdzano klinicznych objawéw
Swiadczacych o zaburzeniach krzepniecia. Zgodnie z za-
leceniami hematologa pacjent godzine przed planowa-
na operacja otrzymat desmopresyne w dawce 0,3
pg/kg™ we wlewie dozylnym.

Nastepnym etapem byt zabieg operacyjny i zwigzany
z nim wybor znieczulenia. Biorac pod uwage duze ryzyko
krwiaka podpajeczynéwkowego, ktére jako zagrozenie
istotnie przewazato nad korzysciami znieczulenia prze-
wodowego, dobry ogdlny stan pacjenta (ASA ) i negatyw-
ny wywiad w kierunku uczulenia na leki, zdecydowano sie
na znieczulenie ogblne, uznajac, ze bedzie najkorzystniej-
sze i obcigzone najmniejszym ryzykiem powiktan. Z uwa-
gi na trudny do ustalenia czas operacji wybrano intubacje

i prowadzenie oddechu zastepczego. Z powodu mozli-
wos¢ krwawienia z bton Sluzowych jamy ustnej i drég od-
dechowych indukcje znieczulenia przeprowadzono z duza
delikatnoscia i w gtebokim uspieniu. Z tej samej przyczy-
ny kilkakrotnie w czasie znieczulenia zmieniano cisnienie
ucisku balonika rurki intubacyjnej na btone $luzowa tcha-
wicy (nie posiadamy manometru) i nie podjeto decyzji
0 uzyciu maski krtaniowej zamiast rurki intubacyjnej.

Poniewaz oceniane parametry hematologiczne
utrzymywaty sie w akceptowalnych granicach oraz nie
byto klinicznych objawow zaburzeh krzepniecia, pacjent
nie otrzymywat preparatéw krwiopochodnych (czyn-
nik VI, vWF, KKPt), co wiaze sie z ryzykiem zakazenia
wirusem (WZW, HIV) oraz zwieksza koszty terapii [4].
Nalezy jednak podkresli¢, ze pomimo ryzyka powiktan
i koniecznosci poniesienia kosztéw, leczenie ptynami
krwiopochodnymi jest skuteczng i bezpieczng metoda
zapobiegania nadmiernemu krwawieniu u chorych
z VWD [5]. Prowadzenie doktadnej kontroli parametrow
laboratoryjnych i oceny dobowego bilansu ptynéw po-
zwolito na unikniecie powiktan zwigzanych z leczeniem
desmopresyna, takich jak hiponatremia i retencja wody
W organizmie.

Hemostaze pooperacyjng oceniono jako bardzo do-
bra, krwawienie z pozostawionych w ranie pooperacyj-
nej drenéw wynosito 100 ml, dlatego nie oceniano ste-
zenia czynnika von Willebranda i czynnika VIII, co jest
preferowane w innych osrodkach [6].

Wczesna diagnostyka i leczenie oparte na wielospe-
cjalistycznej wspétpracy umozliwity przeprowadzenie
zabiegu operacyjnego u pacjenta z chorobg von Wille-
branda. Uniknieto takze zaburzef hemostazy oraz wy-
stgpienia powiktah w okresie pooperacyjnym. Znieczu-
lenie ogblne nalezy uzna¢ za metode z wyboru u pa-
cjenta z rozpoznang skaza krwotoczna.
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