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RESUMO

A hemofilia € uma condicao genética em que ocorre alteragcdes na quantidade e qualidade de proteinas
plasmaticas que atuam nos processos de coagulacao sanguinea de forma hereditaria. Objetivo: fazer
um levantamento cientifico na literatura atual sobre o manejo de pacientes hemofilicos na clinica
odontolégica, evidenciando aspectos da tematica que respondessem a pergunta norteadora da reviséo
integrativa. Metodologia: Foi realizada uma busca da literatura através da base de dados eletrénicas
PubMed, utilizando as palavras-chave para pesquisa, “MeSHterm”: “Hemophilia” AND “Dentistry”. Os
artigos foram avaliados quanto aos critérios de inclusao e exclusao pré-estabelecidos e utilizou-se do
conector booleano “AND”. Resultados e Discussao: Portanto, a partir dessa estratégia de busca, dos
20 artigos que se adequaram aos critérios, apenas 10 foram selecionados para compor o estudo, ja
que 10 artigos nao abordavam o manejo odontolédgico frente aos pacientes hemofilicos. Sendo assim,
0 manejo odontoldgico dos pacientes hemofilicos € centrado na hemostasia do campo cirdrgico e na
administracdo de fatores de coagulacdo que se apresentam deficientes de acordo com o tipo de
hemofilia. Consideragdes Finais: Ademais, por se tratar de uma doenga que pode envolver
comprometimento sistémico, é importante que haja uma abordagem multidisciplinar incluindo dentistas,
hematologistas e cirurgides orais. Logo, a presente revisdo integrativa de literatura contou com a
andlise detalhada de 10 artigos, com enfoque no manejo odontoldgico de pacientes hemofilicos. Os
resultados obtidos responderam com éxito a pergunta norteadora da pesquisa.

PALAVRAS-CHAVE: Hemofilia A. Terapéutica. Coagulagao sanguinea. Odontologia.

ABSTRACT

Hemophilia is a genetic condition in which there are changes in the quantity and quality of plasma
proteins that act in the blood clotting processes in a hereditary way. Objective: to carry out a scientific
survey in the current literature on the management of hemophiliac patients in the dental clinic,
highlighting aspects of the theme that answered the guiding question of the integrative review.
Methodology: A literature search was carried out through the electronic database PubMed, using the
search keywords, “MeSHterm”: “Hemophilia” AND “Dentistry”. The articles were evaluated according to
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the pre-established inclusion and exclusion criteria and the Boolean connector “AND” was used.

Results and Discussion: Therefore, based on this search strategy, of the 20 articles that met the

criteria, only 10 were selected to compose the study, as 10 articles did not address dental management

in hemophiliac patients. Therefore, the dental management of hemophiliac patients is centered on

hemostasis of the surgical field and on the administration of coagulation factors that are deficient

according to the type of hemophilia. Final Considerations: Furthermore, as this is a disease that can

involve systemic involvement, it is important to have a multidisciplinary approach, including dentists,

hematologists and oral surgeons. Therefore, this integrative literature review included a detailed analysis

of 10 articles, focusing on the dental management of hemophiliac patients. The results obtained
successfully answered the research's guiding question.

KEYWORDS: Hemophilia A. Therapeutics. Blood clotting. Dentistry.

RESUMEN

La hemofilia es una condicion genética en la que se producen cambios en la cantidad y calidad de las
proteinas plasmaticas que actuan en los procesos de coagulacion sanguinea de forma hereditaria.
Objetivo: realizar un relevamiento cientifico en la literatura actual sobre el manejo de pacientes
hemofilicos en la clinica dental, destacando aspectos de la temdatica que respondieron a la pregunta
orientadora de la revision integradora. Metodologia: Se realizé una busqueda bibliografica a través de
la base de datos electronica PubMed, utilizando las palabras clave de busqueda, “MeSHterm”:
“Hemofilia” Y “Odontologia”. Los articulos fueron evaluados segun los criterios de inclusion y exclusion
preestablecidos y se utilizé el conector booleano “Y”. Resultados y Discusion: Por lo tanto, con base
en esta estrategia de busqueda, de los 20 articulos que cumplieron con los criterios, solo 10 fueron
seleccionados para componer el estudio, ya que 10 articulos no abordaron el manejo dental en
pacientes hemofilicos. Por tanto, el manejo odontolégico de los pacientes hemofilicos se centra en la
hemostasia del campo quirdrgico y en la administracion de factores de coagulacion deficientes segun
el tipo de hemofilia. Consideraciones finales: Ademas, dado que se trata de una enfermedad que
puede implicar afectacion sistémica, es importante tener un abordaje multidisciplinario, incluyendo
dentistas, hematdlogos y cirujanos orales. Por lo tanto, esta revision integradora de la literatura incluyd
un analisis detallado de 10 articulos, enfocandose en el manejo dental de pacientes hemofilicos. Los
resultados obtenidos respondieron con éxito a la pregunta orientadora de la investigacion.

PALABRAS CLAVE: Hemofilia A. Terapéutica. Coagulacion de la sangre. Odontologia.

INTRODUCAO

A hemofilia € uma condigcdo genética em que ocorre altera¢des na quantidade e qualidade de
proteinas plasmaticas que atuam nos processos de coagulagcéo sanguinea de forma hereditaria, essa
se subdivide, sendo as mais comuns o tipo A, B e angioemofilia de von Willebrand. A condig¢ao tipo A
esta ligada a uma mutacao recessiva hereditaria no cromossomo X, determinado a auséncia do fator
VI, atingindo de forma sintomatolégica o homem, o qual pode apresentar uma menor quantidade de
trombina, proteina proveniente da via intrinseca da coagulagao (LAINO et al., 2019).

O dano causado por esse disturbio varia de acordo com o grau de diminui¢cao dessas proteinas
que em individuos saudaveis possuem uma atividade residual maior que 25%, ja pacientes afetados
possuem geralmente seus niveis abaixo de 5%, ocasionando nesses casos sangramentos

espontaneos ou decorrentes de pequenos traumas, tendo propensdo a gengivorragia, na qual o
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simples ato de utilizar o fio dental ou até mesmo de escovar os dentes promove um sangramento além
do considerado normal (LAINO et al., 2019).

No que diz respeito a hemofilia do tipo B, essa condigao ocorre devido a deficiéncia do fator
IX, e é uma doenca cardiaca hereditaria, na qual tem como prevaléncia em torno de um caso em cada
30.000 a 40.000 nascimentos do sexo masculino, e € cinco a seis vezes menos ruim do que a hemofilia
classica do tipo A (BRASIL, 2015; SCHULMAN, 2012; PHILIP et al., 2012; GOODEVE, 2015).

Nessa hemofilia, ha a presenca da recessao ligada ao cromossomo X, tendo caracteristica
hereditaria e em casos raros podem haver a manifestagao esporadica dela associada com doengas
autoimunes ou neoplasias. Além disso, devido a seu carater de heranca recessiva ligada ao
cromossomo X, é clinicamente manifestada em homens, enquanto nas mulheres, na maior parte das
vezes, serdo somente portadoras da doenca (KASPER; LIN, 2007; FRANCHINI et al., 2015, SHETTY;
GHOSH; MOHANTY, 2001).

Ademais, suas manifestagées clinicas séo as mesmas da hemofilia A, tendo assim a presenca
de: contusdes, hemartroses, sangramento nos musculos, sangramentos espontaneos, sangramentos
prolongados depois de cortes, ou seja, depois de extragdes dentarias ou cirurgias. E seu nivel de
severidade pode ser classificado em 3 tipos, e isso dependera da quantidade de fator perdido, em que
a severidade leve, ocorre quando o individuo sangra ao realizar algum tipo de cirurgia ou sofre algum
corte, ja na moderada, é quando o paciente sangra com pouca frequéncia, em torno de uma vez por
més, e por fim o nivel severo da doenga quando a pessoa sangra geralmente nos musculos e
articulacdes, em torno de duas vezes por semana (WFH, 2012).

O diagndstico da Hemofilia é realizado através de uma amostra sanguinea, solicitada através
de um coagulograma, observando o Tempo de Tromboplastina Parcial Ativado (TTPa), em que sera
mensurado o nivel do fator no sangue, tendo assim, o teste da hemofilia A verificando o nivel do fator
VIl e a da B, testando o nivel do fator IX (WFH, 2012).

Outrossim, a doenga de von Willebrand. (DvW) também é uma coagulopatia hereditaria, e nada
mais é do que um distirbio hemorragico resultante de defeito quantitativo e/ou qualitativo do fator von
Willebrand. Frequentemente a DvW, € uma doenca genética, congénita, transmitida como carater
autossdmico, resultante de mutacdes no gene que codifica o fator von Willebrand, além de caracterizar-
se por ser uma doenga com disfuncao plaquetaria e que esta acompanhada pela diminuigao dos niveis
do fator VIII, no entanto, ela também pode se apresentar de forma adquirida (mais rara), secundéria a
doencas malignas e doencas autoimunes (BRASIL, 2008; BARBOSA; CUNHA; BARBOSA, 2007).

A doenga de von Willebrand tem como caracteristica ter o tempo de sangramento alargado
com numero de plaquetas normais. Na maior parte das vezes, os casos dessa doenga se apresentam
de forma leve, em que os pacientes podem ter nos seus exames de rotina, a presenca da coagulacéo
normal ou até mesmo ligeiramente alterado (ISRAELS et al., 2006; BARBOSA; CUNHA; BARBOSA,
2007).
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E possivel observar que esse disturbio afeta ambos os sexos, podendo se manifestar na forma
de padroes de sangramento espontaneo ou provocado. Os pacientes com doenga de von Willebrand
possuem uma predisposicdo para hematomas faceis, epistaxes frequentes e menorragia (BARBOSA,;
CUNHA; BARBOSA, 2007; MARQUES et al., 2010).

Dessa forma, fica evidente a necessidade de um diagndstico correto para garantir um
tratamento adequado, tendo em vista, que ha semelhancas clinicas entre os distirbios hemorragicos.
Sendo assim, imprescindivel que o profissional de salde tenha acesso a histéria médica e clinica do
paciente, e consequentemente solicite os exames complementares ideais para averiguar a situagéo do
paciente, dando énfase a exames laboratoriais (REZENDE, 2010).

Assim, o diagndéstico dessa doenga é realizado através dos testes laboratoriais, em que é
solicitado um coagulograma, contendo o Tempo de sangramento (TS), contagem de plaquetas e
TTPA, e também ¢é feito os testes confirmatérios, que verificardo a: Determinacdo do fator VIII:C,
determinacdo plasmatica do FvW antigeno (FvW:Ag), determinacdo da atividade do FvW
(FYW:RCo), ligacado do FYW ao Colageno (FYW:CB) e os testes especiais que irdo investigar os
seguintes topicos: Agregagcao plaquetaria induzida pela ristocetina (RIPA), capacidade de ligacédo
ao FVIII (FYW:FVIII), e andlise multimérica do FvW (BRASIL, 2012).

Desse modo, objetivou-se nesse estudo fazer um levantamento cientifico na literatura atual
sobre o manejo de pacientes hemofilicos na clinica odontolégica, evidenciando aspectos da tematica
que respondessem a pergunta norteadora da revisao integrativa.

METODOLOGIA

Esta revisao integrativa da literatura possui uma metodologia qualitativa, sendo baseada em
Rohter (2007), Souza, Silva & Carvalho (2010) e Pereira et al., (2018), e no desenvolvimento da
seguinte pergunta de pesquisa: Quais os principais cuidados no manejo odontol6gico em pacientes
hemofilicos?

Para isto, foi utilizada uma base de dados eletronica: PubMed (U. S. National Library of
Medicine (NLM)) para pesquisar e identificar estudos que respondessem a pergunta norteadora desta
revisdo integrativa da literatura.

Esta revisdo integrativa baseou-se em cinco etapas: Na primeira etapa foi o estabelecimento
dos descritores para ambas as bases de dados, sendo uma com a utilizacdo de MeSH terms (PubMed).
Em seguida, segunda etapa, fora feito a busca avangada nas bases e andlise do quantitativo dos
artigos cientificos presentes na integra. Logo em seguida, na terceira etapa, foram selecionados os
artigos que se adequaram aos critérios de elegibilidade estabelecidos pelos pesquisadores. Na quarta
e quinta etapa, os pesquisadores formularam uma tabela descritiva sobre os autores, objetivo da
pesquisa, protocolo, resultados e conclusdo e em seguida, desenvolvimento da discussao dos artigos
cientificos para uma analise do melhor manejo do clareamento dental, a fim de se chegar ao sucesso

clinico e responder a pergunta norteadora estabelecida no inicio desta metodologia.
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Foram utilizadas duas palavras-chave para a composicao da chave de pesquisa, sendo os
seguintes (MeSH): “Hemophilia” AND “Dentistry’. Em seguida, os pesquisadores selecionaram os
trabalhos com analise no titulo e resumo, com base nos critérios de elegibilidade. Os critérios de
elegibilidade foram os seguintes: artigos que se adequem a tematica; pesquisa que envolvam aspectos
anatémicos e/ou patoldgicos da estomatite urémica; ndo houveram restricbes quanto ao ano e idioma.

Também foi utilizado o sistema de formulario avancado para busca e selecdo dos artigos
utilizando conector booleano “AND”. Em seguida, artigos que preencheram os critérios de elegibilidade
foram identificados e incluidos na revisdo. Os trabalhos que preencheram todos os critérios de selegao
foram incluidos no estudo, os que ndo preencheram os critérios e/ou ndo se mostraram relevantes

foram excluidos.
RESULTADOS E DISCUSSAO

Com a busca avangada através da utilizados dos descritores (MeSH) ja mencionados junto
com o conector booleano, foram selecionados apenas os artigos que entraram nos critérios de inclusao.
Os resultados por analise foram representados na Tabela 1:

Tabela 1 - Selecao dos artigos por analise empregada e estabelecimento dos critérios de inclusao.

P . Adequados . .
Integra Duplicados 205 Critérios Artigos selecionados
PubMed 838 4 20 10

Fonte: Préprios autores, 2021.
Dos 20 artigos que se adequaram aos critérios, apenas 10 foram selecionados para compor o
estudo, ja que 10 artigos ndo abordavam o manejo odontoldgico frente aos pacientes hemofilicos. Para
isso, estabeleceu-se a construcao da Tabela 2 aos estudos clinicos selecionados, com formulagéo das

colunas (Autor/Ano; Caso clinico; Manejo odontoldgico; Tratamento/Progndstico).

Tabela 2 — Relatos de casos detalhados em tabela de resultados.

Autor/Ano Caso clinico Manejo Tratamento/Prognéstico
odontoldgico
Paciente do sexo Neste ponto, o O manejo da hematologia do
feminino, 64 anos manejo inicial foi paciente incluiu a
de idade, que foi focado em administragdo de fator VI
diagnosticada com controlar qualquer atividade de desvio do inibidor
hemofilia A sangramento (FEIBA), porque os titulos do
adquirida (AHA) agudo e aumentar inibidor foram considerados
Bennetts et al, ap6s uma extragdo niveis de fator VIll. elevados (217,6 BU). O

2017. de rotina do dente A equipe oral e paciente recebeu uma dose
17. maxilofacial inicial de 125 unidades / kg e,

explorou o alvéolo em seguida, planejada para

de extracdo, recebendo 75 unidades / kg

colocado Gelfoam diariamente. Oito dias apés a

(Pharmacia and terapia inicial, o titulo do inibidor

Upjohn  Company tinha diminuiu para 117,6 BU.
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Kalamazoo,
Michigan) e
suturado para
hemostasia
completa do
alvéolo de
extragao.

10 dias depois, 53,6 BU.
Clinicamente, a equimose
comegou a resolver
diariamente. 0] paciente
recebeu 1mg / kg de

prednisona diariamente, bem
como rituximabe (375mg / m2)
semanalmente para um total de
4 doses. Durante a internagao
hospitalar, o paciente recebeu o
rituximabe nos dias 2 e 8. O
paciente pdde ser extubado no
dia 5 de hospital-dia e mantido
por mais cinco dias para
monitoramento. Ela teve alta do
hospital no dia dez com
acompanhamento semanal
com hematologia.

Paciente do sexo

Apds consulta com

Foi realizada a pré-medicacao;

masculino de 38 o0 hematologista do procedimento cirargico;
anos com hemofilia paciente, geral procedimento hemostatico
tipo B grave em que dentista, protesista local; e medicacdo péds-
um dente infectado e cirurgido oral, foi operatéria. O paciente era
Calvo-Guirado foi extraido. decidido proceder capaz de falar, comer e
Romanos ’ e com o tratamento soc,lallzar durante o todo o
Delgado-Ruiz dentdrio e de periodo de tratamento sem
5019 ’ |mp!ante do hemor.raglg:o, funcional ~ou
) paciente complicacdes estéticas,
observando a melhorando assim sua
seguinte qualidade de vida.
medicagao e
terapéutica
abordagens.

Vo Truong et al.,
2018.

Paciente infantil de
4 anos de idade com
diagnostico de
Hemofilia A grave,
que também tinha

varios  problemas
dentarios e
precisava de
tratamento
endoddntico.

A anestesia geral
foi processada

usando um tubo
endotraqueal com
cuff nasal de 4,0
mm, reforgado
(Mallinckrodt  TM
Tubo traqueal oral /

nasal  Lo-contour
com punho
reforcado) para

minimizar o trauma
da mucosa nasal.

Pomada foi
aplicada nos labios
antes de uma

mordida de silicone
ser usada para
manter a boca do
paciente aberta e
prevenir lesbes da

Seus exames revelaram um
prolongado periodo de
tromboplastina parcial ativada.
Os tratamentos incluiram uma
terapia endodéntica completa
para o dente 85; preventivo
pulpotomia a laser de diodo
para os dentes 55, 74, 75 e 84;
capeamento pulpar indireto com
Biodentine para dente 65,
iondbmero de vidro obturacdes
de cimento (GIC) para os dentes
73 e 83; selantes compostos
para os dentes 54 e 64; e
aplicagdo local de verniz
fluoretado
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mucosa oral devido
a

instrumentos.
Rolos de algodao
eram usados para
isolar o dente em
vez do dique de
borracha
colocando pelo
mesmo motivo.
Apo6s descamacgao
supragengival e
lesao

avaliacao,
realizamos
confirmagao
diagndsticos,
incluindo  pulpite
irreversivel

no dente 85; pulpite
reversivel nos
dentes 55, 74, 75 e
84; 2,3 cavidades
no dente 65; 1,1
cavidade nos
dentes 54 e 64; e
3.2 cavidades nos
dentes 73 e 83
(cavidade do
suporte
classificacao).

Liras & Romeu,

2019.

Paciente do sexo
masculino, de cor
branca e com 60
anos de idade com
um tipo grave de
hemofilia e um
histérico familiar de
diabetes mellitus
tipo 1 e 2. O mesmo
apresentou ao
dentista dores no
dente n? 28 com
decadéncia na area
radicular mesial e
infragengival. Além
de apresentar
gengivite e acimulo
de tartaro no
aspecto lingual dos
incisivos inferiores.

Foi executado um
escalonamento

usando uma onda
ultrassbnica com
ponta n%l com
minima poténcia e

bastante irrigacao,
realizando a
remogao de
depositos e
polimento nos
dentes
posteriormente.
Apbds isso, foi feito o
enxague com
clorexidina 2% e
uso de um gel
anestésico tdpico
aplicado nos
segmentos das
areas bucal e
palatal, seguindo

com a extragao.
Essa extracdo foi

O procedimento de tratamento
anti-hemofilico para o poés-
operatorio foi estabelecido em
50Ul por kg de fator VIIl em 12
horas e subsequentemente a
cada 24 horas pelos préximos 2
dias.
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realizada usando
pincas com
movimentos
palatino-
vestibulares e

circulares. Apés a
avulsdo, foi usada

cureta para
prevengao de
possiveis

inflamacoes na

cavidade dentaria.
Por fim, foi aplicado
um curativo com
necessidade de
compressao ao
fechar a boca.

Pai et al., 2020.

Paciente infantil do
sexo masculino com
idade de 11 anos,
queixou-se de
inchaco no lado
esquerdo da boca,
sangramento no

segundo molar
inferior do lado
esquerdo e
dificuldade na
mastigacao. @]
exame intra-oral
revelou expansao

no vestibulo bucal e
inclinagdo lingual do
primeiro molar
inferior permanente
e segundo molar
deciduo. As
manifestagbes orais
do paciente foram
associadas ao seu
quadro de hemofilia
do tipo A.

A radiografia do
paciente  revelou
uma lesao
osteolitica extensa
no lado esquerdo
do corpo da
mandibula, além de
deslocamento de
dentes deciduos e

permanentes; e
com base no
histérico clinico do
paciente, foi feito
um diagnéstico
prévio de
pseudotumor

hemofilico; através
de uma angiografia
descartou-se
possiveis
sangramentos
ativos que
poderiam oferecer
riscos operatorios.
Também se
solicitou uma
bidpsia da leséo e
exames de sangue
do paciente.

considerando-se que 0
paciente era inibidor negativo e
Ihe foi negada a permissao por
parte dos pais de um
tratamento mais invasivo, a
abordagem do caso consistiu
na terapia de reposicao do fator
conservador e o paciente foi
colocado numa profilaxia de
nanofiltracao, anticorpo
monoclonal anti-fator VIII,500
unidades IV, uma vez por
semana de agosto de 2014 a A
resolugdo do inchago e
assimetria facial foi perceptivel
apés 1 més, e o alinhamento
dos dentes envolvidos
aconteceu depois de 5 anos. O
paciente esteve sob Profilaxia
desde a ocorréncia de inchagos
e hemartroses, mas nao teve
recorréncia de pseudotumores
hemofilicos da mandibula.

Prokopios et al.,

2015.

Paciente do sexo
feminino de 11 anos
apresentou um
inchago indolor em
sua bochecha
direita de varios dias
de duragao, que nao
se resolvia com
antibiéticos orais.

Foi diagnosticada
uma massa
lobulada bem
circunscrita e
expansiva. Apos a
excisdo  cirurgica
da massa maxilar e
dos dentes
envolvidos, a

Com histérico de sangramento
prolongado, mas  nenhum
aumento de hematomas ou
sangramento observado na
situacao anterior, nem histéria
familiar conhecida de hemofilia
ou doenca de von Willebrand. O
exame de sangue apontou que
o fator coagulante VIII:C estava
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paciente sofreu
uma  hemorragia
prolongada, o que
justificou o inicio de
uma investigacédo
de coagulagéo.

baixo e o fator de won
Willebrand estava diminuindo,
levando a suspeita de doenga
de von Willebrand tipo 2 N.

Um paciente do
sSexo masculino
hemofilico

moderado de 11
anos (fator Ensaio
VIll, 13,2%), que
também foi

Devido a extensao
de o efeito local do
hematoma em
desenvolvimento,

foi planejado para
descomprimir 0
hematoma ap6s a

O plano de tratamento ideal era
dificil de determinar na
sequéncia de um risco grave de
hemorragia. No dia da extragéo
dentaria, o paciente recebeu
terapia de reposigdo com
coagulacao fator para controlar

diagnosticado como extracao do o sangramento pds-extracao.
ter a trombastenia primeiro molar Fator de injecdo VIII 400
de Glanzmann permanente  sob unidades (20%) e trés
relatada a vitima cobertura de fator concentrados ricos em

com um episodio de

adequada em vez

plaguetas foram administrado

sangramento de uma abordagem 30 minutos antes de levar o
recorrente de as ressectivaradical. paciente para cirurgia.
gengivas Contudo, o0 paciente teve
adjacentes ao sangramento significativo no
primeiro molar local da extragdo apds a
inferior e uma extragdo e outra corregao de

histéria de edema
facial de progressao
lenta para 2 meses.

fator VIII de 20% (200) e mais
trés concentrados ricos em
plaguetas foram administrados.

O paciente tinha Um total de 600mL de perda de
Saurabh et al, mais de quatro sangue foi observado, e
2018. episodios de hemoglobina reduzido para 3g /

sangramento no

dL. Em seguida, o paciente foi

ultimo més que administrado outro concentrado
pararam por de células compactadas.
medidas locais e Sessenta e oito por cento fator

cobertura de fator.

VIl nivel foi registrado, apos o
qual a administracdo posterior
de o fator foi interrompida. O

sangramento foi controlado
com local medidas e
hemoderivados. O paciente

recebeu alta da enfermaria
apds a hemostasia completa ter
sido alcancada. O paciente
pés-extracdo ndo teve nenhum
episédio de  sangramento
intraoral, e houve diminuicao
gradual do inchago facial, que
indicou a recuperacédo da lesao
e foi confirmada por
ortopantomograma mostrando
regeneracao 6ssea espontanea
e até erupgcdo do molar
permanente impactado.

Kwon et al., 2016.

Um caso de
pseudotumor

Nos ultimos 3 anos,
foi feito um reparo

O inchago diminuiu com
curativo diario e administracao
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hemofilico ocorrido
em duas partes da
maxila.

Caracterizado  por
uma lesdo
expansiva e

finamente corticada
com atenuagdo de
fluido na maxila
anterior  esquerda
que mimetizou
radiologicamente

um cisto maxilar
pos-operatorio,

ameloblastoma ou
cisto odontogénico.

Além  disso, o}
processo  palatino
esquerdo

espessado da

maxila parecia com
displasia fibrosa ou
malformacgéao

vascular intradssea.

de protese parcial
da maxila, além de
raspagem e
curetagem. Antes
de cada tratamento
invasivo, a
formulagéo do
Fator IX foi
infundida por via
intravenosa  para
aumentar o nivel do
Fator IX para
aproximadamente
30% e controlar a
hemorragia
excessiva. Depois
disso, 0 paciente
apresentou inchago
e sensibilidade na
area facial
esquerda e na area
infraorbital. Assim,
ele foi
encaminhado ao
Departamento de
Cirurgia
Bucomaxilofacial,
onde realizaram
irrigacdo intraoral e
colocacgéo de dreno
sob anestesia local.

de antibidtico e, 4 dias depois, a
dor foi aliviada. N&o houve
secrecao de pus, vermelhidao
ou calor local causados por
infeccdo bacteriana, e na
consulta de acompanhamento
de 1 més, o inchaco
permaneceu sem dor na area.
O plano de tratamento é
escolhido caso a caso, e a
maioria dos médicos aceitaram
que a terapia de reposicao que
fornece o fator de coagulacao é
um componente fundamental
do tratamento.

Martinez-Rider et
al., 2017.

Paciente infantil, do
sexo masculino, de
8 a 10 anos de
idade, sem histéria
de eventos
hemorragicos

significativos, e com
queixa de falta de
erupgao dos
molares incisivos
centrais superiores,
com trauma
craniofacial de
pequeno porte, no
qual a hemofilia foi

Foi decidido
realizar uma
incisdo  vestibular
quadrada sobre a
gengiva com

reposic¢ado apical do
retalho, para expor
o terco incisal de
ambas as coroas
dos incisivos.
procedimento  foi

realizado sob
anestesia local,
empregando um

sistema de peca de

Trés dias depois, a paciente

retornou ao ambulatério
apresentando sangramento
gengival profuso, de dificil

controle com aplicagdo de
pressdo externa por meio de
gaze Umida. Sem alteragbes
significativas  nos  exames
sanguineos de coagulagéo.
Apés 2 dias de sangramento
ainda, a crianca parecia palida e
fraca. No segundo exame
laboratorial de sangue foram
detectados fator VIIl do coagulo
manifestou déficit de 6% em

um achado mao alaserirrigado relacdo ao nivel plasmatico

puramente com agua e suturas normal, sendo diagnosticada,

incidental. em ambos os lados entdo, com hemofilia A leve.

do retalho.

Paciente do sexo Na primeira Em  consondncia com o0

masculino de 41 consulta paciente, o elemento dentario

anos com hemofilia odontolégica, o foi entdo extraido, apdés uma
Bacci et al.,, 2020 A leve (fator VIl paciente relatou administragdo combinada de

[FVII 8,4%), dor intensa no FVIII (lonoctocog-alfa) 3000 U
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apresentando

epistaxe prévia,
extracbes dentarias
ndo complicadas e

hemartroses
traumaticas, todos
tratados com

infusbes Unicas de
concentrados de
fator de coagulacéo.
Apesar da terapia, a
dor persistiu, assim
como a imagem
apical

(radiolucéncia), de

segundo molar
inferior direito, com
fungado mastigatéria
prejudicada.

O elemento
dentéario ja havia
sido submetido a
tratamento

endodbntico, mas
no momento ainda
se encontrava
doloroso devido a
uma lesao
osteolitica evidente
ao nivel periapical.

(351U / kg) e acido tranexamico
1000mg por via intravenosa, 30
minutos antes da cirurgia. O
paciente recebeu terapia
antisséptica local,
antibioticoterapia e analgésico
para evitar possiveis infecgdes
do sitio cirargico e diminuir a

dor. ApOs cobertura anti-
sangramento adequada e uma
abordagem  cirdrgica  bem
definida, o paciente nao

apresentou nenhum evento de
sangramento, nem durante a
cirurgia, nem durante a

modo que o Um segundo colocagdo do implante e nem

elemento foi julgado tratamento durante o} periodo de

como nao endodbéntico foi acompanhamento. Nao houve

recuperavel. entdo realizado. necessidade de administrar
A extracdo foi quaisquer fatores de
realizada sob coagulacdo pés-procedimento
anestesia local, ou outros agentes
paraperiosteal e hemostaticos. Ademais, nao
truncular, sedacdo houve necessidade de
moderada de manobras cirdrgicas adicionais.
acordo com o

protocolo em uso
em nossa clinica, e
elevacao do retalho
cirtrgico
mucoperiéstico
intra-sulcular
estendido do
primeiro ao terceiro
molar. O retalho
cirurgico foi
finalmente
suturado, deixando
a membrana
exposta apenas na
superficie oclusal
do alvéolo apés a
extracao.

Fonte: Préprios autores, 2021.

No relato de Bennetts et al. (2017), os autores apresentaram um caso em que uma paciente
de 64 anos de idade foi diagnosticada com hemofilia A adquirida (AHA) ap6s uma extragao de rotina
do dente 17. Com isso, para descartar uma malformacédo arteriovenosa (MAV) ou outras lesdes
vasculares, um profissional solicitou uma angiografia por tomografia computadorizada (CTA). Apéds

esse momento, iniciou-se o tratamento a partir da administracdo do fator VIII junto ao controle de
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qualquer sangramento agudo que viesse a ocorrer por conta dos elevados valores constatados pelos
titulos do inibidor (217,6 BU).

A partir desse tratamento, com 10 dias apds a primeira administracao, os valores dos titulos ja
se encontravam em 53,6 BU. A equimose comecgou a resolver diariamente. Junto a isso, a paciente
estava recebendo 1mg/kg de prednisona diariamente, bem como rituximabe (375mg/m2) para um total
de 4 doses. O paciente pdde ser extubado no quinto dia de internacido hospitalar, mantendo-se por
mais 5 dias para monitoramento, tendo alta no dia 10 e recebendo acompanhamento semanal com
hematologista.

Calvo-Guirado, Romanos & Delgado-Ruiz (2019) relataram um caso de um homem de 38 anos
que apresentou hemofilia do tipo B grave apds a extracdo de um dente infectado, o qual fez-se
necessario uma procedéncia de tratamento dentario e implante somado a observacoes e abordagens
terapéuticas. Com isso, apés medicacdes, foi realizado o procedimento cirlrgico e hemostatico local
com medicacao pds-operatdria. Durante todo o tratamento o paciente foi capaz de socializar, se
alimentar e se comunicar sem hemorragias ou complicacoes estéticas, ampliando sua qualidade de
vida.

No que concerne aos estudos de Martinez-Rider (2017), observou-se a hemofilia como um
achado incidental, apdés um paciente infantil do sexo masculino se queixar da auséncia de erupcao dos
molares incisivos centrais superiores, além de atestar a presenc¢a de trauma craniofacial de pequeno
porte. Desse modo, foi realizada uma inciséo vestibular quadrada sobre a gengiva com reposicao apical
do retalho, para expor o tergo incisal de ambas as coroas dos incisivos. O procedimento foi feito sob
anestesia local, empregando um sistema de pega de mao a laser irrigado com agua e suturas em
ambos os lados do retalho. Apés o manejo clinico, o paciente retornou ao ambulatério apresentando
sangramento gengival profuso de dificil controle com aplicagdo de pressao externa. Assim, por meio
de um exame laboratorial de sangue foram detectados fator VIl do coagulo com um déficit de 6% em
relagdo ao nivel plasmatico normal, sendo diagnosticada, entdo, hemofilia A leve.

No relato de Vo Truong et al., (2019), os autores analisaram um paciente de 4 anos de idade
com um quadro hemofilico do tipo A e demanda por tratamento endoddntico. Quanto aos aspectos
clinicos do paciente, a prior foram observadas lesées multiplas relacionadas a camera pulpar e carie
profunda, e depois de uma descamacao supragengival, foi possivel acrescentar ao diagnéstico: pulpite
irreversivel em um dente e reversivel em quatro dentes, e cavidade em dentes variados. Ademais, o
manejo odontolégico compreendeu algumas mudancgas para evitar lesées no paciente e melhor
conforto nos procedimentos, tais quais anestesia geral processada com tubo endotraqueal reforgado
para evitar progressao no trauma da mucosa nasal, aplicacédo de pomada nos labios antes do uso de
uma mordida de silicone de maneira a evitar lesées na mucosa oral; posicionar algodao para isolar o
dente.

Diante da compreensdo do diagnoéstico de Tromboplastina parcial ativada, o tratamento

consistiu em terapia endodéntica, utilizacdo de laser de doido visando a prevencado de pulpotomia,
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capeamento pulpar indireto com Biodentine, aplicacdo de iondmero de vidro, selantes compostos e
verniz fluoretado de acordo com a o tratamento especifico de cada elemento dentério do paciente

No que tange ao escrito de Liras & Romeu (2019), mencionou-se o caso de um paciente
masculino de 60 anos de idade com hemofilia e predisposicéo genética ao diabetes mellitus tipo 1 e 2;
apresentando dores no dente, além de um quadro de gengivite e presenga de tartaro no vestibulo
lingual dos incisivos inferiores. A condicdo do paciente consistiu em escalonamento através de onda
ultrassénica para realizagdo da remocao de residuos na area posterior, a posteriori, realizou-se um
enxague com clorexidina 2% e gal anestésico, e entédo realizada a exodontia. Apds o procedimento
supracitado, foi indicado o uso de 50Ul por kg de fator VIIl em 12 horas e posteriormente, a cada 2
horas pelos 2 dias subsequentes, devido sua condicao hemofilica.

No relato de Bacci (2020), foi considerado um paciente do sexo masculino de 41 anos
diagnosticado com hemofilia A leve. O paciente apresentava epistaxe prévia, extracdes dentarias ndo
complicadas e hemartroses traumaticas, todos tratados com infusdes Unicas de concentrados de fator
de coagulacdo. Na primeira consulta odontolégica, foi relatada dor intensa no segundo molar inferior
direito, com fungdo mastigatéria prejudicada. O elemento dentario ja havia sido submetido ao
tratamento endodéntico, mas foi realizada uma nova terapia endodéntica, apesar disso, a dor persistiu,
de modo que o elemento foi julgado como nao recuperavel.

Dessa maneira, em consonancia com o paciente, foi feita a extragdo do elemento dentario sob
anestesia local, paraperiosteal e truncular, sedacdo moderada de acordo com o protocolo da clinica e
elevacao do retalho cirirgico mucoperiéstico intra-sulcular estendido do primeiro ao terceiro molar.
Como método terapéutico, foi indicada uma terapia antisséptica local, antibioticoterapia e analgésico
para evitar possiveis infeccoes do sitio cirdrgico e diminuir a dor. Ap6s cobertura anti-sangramento
adequada e uma abordagem cirargica bem definida, nao houve nenhum evento de sangramento, além
disso, ndo foram necessarias outras manobras cirdrgicas adicionais.

Acerca do estudo de Saurabh (2018), o paciente relatado era do sexo masculino de 11 anos,
diagnosticado com hemofilia moderada. O paciente queixava-se de sangramentos recorrentes nas
gengivas adjacentes ao primeiro molar inferior, além de observar-se edema facial com progressao lenta
ha dois meses. Avaliando o efeito local do hematoma em desenvolvimento, foi realizada a extragdo do
primeiro molar permanente sob cobertura de fator adequado, visando a descompressédo do hematoma.
Para a realizagdo da extragdo, o paciente recebeu terapia de reposicdo com coagulagéo fator para
controlar o sangramento pos-extracdo, tendo ainda apresentado sangramento expressivo, recebeu
nova administragdo de fator VIl de 20% e mais concentrados de plaquetas.

Dessa forma, com o sangramento controlado através de medidas locais e hemoderivados e
alcancada completa hemostasia, o0 paciente recebeu alta da enfermaria. Apds a alta, o paciente
retornou com intervalos de trés meses, fazendo ortopantomogramas para determinar a resolu¢ao da
lesdo litica da mandibula, observou-se que 0 mesmo néo teve episoddios de sangramento intraoral,

além da reducdo gradual do edema facial, indicando a recuperacdo da lesdo, posteriormente
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confirmada com a ortopantomograma, indicando regeneragao 6ssea espontanea e erupgao do molar
permanente afetado.

No tocante ao estudo de Kwon (2016), paciente com pseudotumor hemofilico localizado em
duas partes da maxila, caraterizado por uma lesao expansiva e finamente corticada com atenuacao de
fluido na maxila anterior esquerda que se assemelha radiologicamente a um cisto odontogénico,
ademais, apresenta o processo palatino esquerdo da maxila espessado similar a displasia fibrosa ou
malformagao vascular intradssea. Dessa forma, nos trés anos pregressos, foi realizado reparo de
prétese parcial da maxila, raspagem e curetagem, além de anteriormente a cada tratamento invasivo
a administracdo do Fator IX objetivando o controle da hemorragia excessiva.

Posteriormente, o paciente apresentou inchago e sensibilidade na area facial esquerda e area
infraorbital, desta forma, foi encaminhado ao departamento de cirurgia bucomaxilofacial para realizar
irrigacao intraoral e insergao de dreno. Com o tratamento realizado, somando-se a administragao de
antibiéticos, apds quatro dias paciente referia alivio da dor, ndo houve sinais de infecgao bacteriana,
como secrecdo de exsudato purulento, vermelhidao ou aumento da temperatura local. Apds um més
fazendo o acompanhamento do caso, evidenciou-se a permaneceu do inchago sem dor. Dessa forma,
a terapia de reposicéo que fornece o fator de coagulacédo é componente fundamental no tratamento,

corroborando com a opinido da maioria dos médicos.

CONSIDERACOES FINAIS

7

O manejo odontolégico dos pacientes hemofilicos é centrado na hemostasia do campo
cirtrgico e na administracao de fatores de coagulacao que se apresentam deficientes de acordo com
o tipo de hemofilia. No passado, os hemofilicos ndo conseguiam receber os cuidados odontolégicos
adequados, 0 que gerava atrasos e condi¢oes prejudiciais a sua saude bucal. Entretanto, os avancos
relacionados aos fatores recombinantes de coagulagdo permitram um maior acesso aos
procedimentos odontoldgicos, uma vez que esses fatores se apresentam como um método eficiente
no controle das coagulopatias e sdo considerados o tratamento de escolha universal.

Ademais, por se tratar de uma doenga que pode envolver comprometimento sistémico, é
importante que haja uma abordagem multidisciplinar incluindo dentistas, hematologistas e cirurgides
orais. Logo, a presente revisdo integrativa de literatura contou com a analise detalhada de 10 artigos,
com enfoque no manejo odontolégico de pacientes hemofilicos. Os resultados obtidos responderam

com éxito a pergunta norteadora da pesquisa.
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